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1. INTRODUZIONE
Le malformazioni vascolari intracraniche (Intracranial Vascular Malformation, IVM) rap-
presentano la principale causa di emorragia intracerebrale spontanea nei giovani adulti[9], e 
questo dato è correlato con un rischio di disabilità a breve e/o a lungo termine, di crisi epiletti-
che ricorrenti oppure, infine, di nuovi episodi emorragici[66, 93] .
All'interno di questa classe di patologie malformative vascolari rientrano diverse entità no-
sologiche che possono essere distinte in base ad alcune caratteristiche anatomiche e fisiopato-
logiche[26]:
• anomalie vascolari proliferanti benigne:
◦ emangioma;
• anomalie vascolari non proliferanti:
◦ malformazioni artero-venose con shunt:
▪ malformazione artero-venosa cerebrale (MAV);
▪ fistola artero-venosa cerebrale (AVF);
▪ malformazione artero-venosa durale;
▪ fistola artero-venosa della Vena di Galeno;
◦ malformazioni cavernose (cavernomi);
◦ malformazioni arteriose (angiodisplasia, aneurisma);
◦ malformazioni capillari (teleangiectasie);
◦ malformazioni venose;
◦ malformazioni miste.
Le lesioni che verranno prese in considerazione in questo studio sono le malformazioni ar-
tero-venose cerebrali (ArterioVenous Malformation, AVM).
Le malformazioni artero-venose sono lesioni conosciute e descritte da ormai oltre un seco-
lo (Steinheil, 1895): sono difetti vascolari circoscritti, interessanti qualsiasi sede del Sistema 
Nervoso Centrale (encefalo, tronco encefalico,  cervelletto,  midollo spinale), che insorgono 
presumibilmente a causa di alterazioni durante la vita embrionale, fetale, oppure poco dopo la 
nascita[99, 133, 198] .
Per loro natura anatomica (groviglio di vasi di diverso calibro con parete molto sottile e 
fragile, spesso associati ad aneurismi localizzati a vari livelli nel contesto della malformazio-
ne) e fisiopatologica (shunts artero-venosi ad alta portata), le MAV sono caratterizzate da un 
elevato rischio di emorragia intracranica: Stapf et al.[172] hanno osservato, in uno studio di po-
polazione, che il 50% degli adulti con nuova diagnosi di MAV intracranica sperimenteranno 
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almeno un evento emorragico durante la vita; questo dato è stato confermato anche da studi 
successivi[81, 169]. Rodrìguez-Hernàdez et al.[155] hanno inoltre osservato come la percentuale di 
pazienti a rischio di emorragia aumenti ulteriormente in caso di MAV cerebellare, attestandosi 
attorno al 75%. 
Il rischio annuale di emorragia, dedotto da vari studi retrospettivi e di popolazione, è stato 
valutato aggirarsi attorno al 2-4%/anno[20, 33, 120, 142].
L'insorgenza di un evento emorragico aumenta sia il tasso di disabilità neurologica, sia il 
tasso di mortalità nella popolazione generale: Miller et al.[123] hanno valutato i costi inerenti le 
numerose morbilità e la mortalità causati dalla rottura di una MAV.
In una minore percentuale di casi, una MAV può presentarsi con altre modalità cliniche: 
crisi epilettiche focali o generalizzate, parziali o totali (25-40%)[59, 66, 91], cefalea o emicrania 
(15%), oppure alterazioni neurologiche focali (atassia, afasia, aprassia, alterazioni visive, pa-
restesie ecc.) in una minore percentuale di casi[59].
Molti sforzi sono stati fatti nel tempo con lo scopo di inquadrare correttamente la malattia, 
così da ridurre il rischio correlato alla rottura della MAV (quando non trattata) o, di contro, ri-
durre il rischio di morbilità e mortalità postoperatoria. A tal fine sono stati condotti vari studi 
il cui obiettivo era quello di formulare classificazioni utili nel processo decisionale per il trat-
tamento dei pazienti affetti da MAV[103, 164].
Il principale obiettivo del trattamento delle MAV è l'eliminazione del rischio emorragico, e 
delle conseguenti disabilità, tramite l'escissione o l'obliterazione della lesione.
La scelta di trattare particolari tipi di MAV rimane, allo stato attuale, controversa [27, 68, 77, 80]: 
l'eliminazione completa della lesione non sempre può avvenire[125], pertanto in alcuni pazienti 
è maggiormente indicato un trattamento conservativo in cui sussista un minor rischio di mor-
bilità e mortalità rispetto al rischio proprio di trattamenti operativi.
In quei pazienti in cui il trattamento operativo è indicato, vi sono varie modalità attualmen-
te  disponibili  (escissione  microchirurgica,  embolizzazione  endovascolare  o  radiochirurgia, 
sole o in associazione)[139], tutte quante gravate da un maggiore/minore successo terapeutico e 
da un maggiore/minore rischio di complicanze in base al tipo di paziente, al tipo di MAV e al-
l'esperienza della équipe medico-chirurgica[48].
Scopo di questo studio retrospettivo è quello di valutare l'efficacia di un trattamento micro-
chirurgico come primo approccio nei pazienti con MAV di grado I-III sec. S-M, valutando, in 
particolare, i risultati ottenuti in un sottogruppo di pazienti con MAV di grado III (S1V1E1, 
S2V1E0, S2V0E1).
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Sono stati raccolti dati relativi a una coorte di 36 pazienti trattati chirurgicamente dal 2005 
al 2013 c/o l'Azienda Ospedaliera Universitaria di Cisanello, Pisa. I dati sono stati raccolti at-
traverso metodi di indagine diretta (intervista durante visita ambulatoriale, intervista telefoni-
ca) unendo, a questi, dati clinico-strumentali relativi agli stessi pazienti.
Gli strumenti clinici utilizzati erano la classificazione di Spetzler-Martin, utile alla pianifi-
cazione terapeutica, e la classificazione di Rankin modificata (mRS, modified Rankin Scale)
[179], utile alla valutazione clinica del paziente.
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2. CENNI DI ANATOMIA VASCOLARE
Le MAV cerebrali consistono in grovigli vascolari, di varia dimensione, presentanti una o 
più arterie afferenti, rami diretti o collaterali di arterie maggiori, e una o più vene di drenag-
gio, superficiali o profonde, che scaricano a livello dei seni venosi cerebrali.
La conoscenza della circolazione cerebrale è, perciò, fondamentale ai fini della compren-
sione dei meccanismi fisiopatologici alla base delle MAV; inoltre è particolarmente necessario 
conoscere e comprendere il sistema dei seni venosi, poiché il tipo di drenaggio venoso prove-
niente dalla malformazione vascolare rappresenta uno dei parametri della classificazione di 
Spetzler-Martin [164].
2.1. Circolo cerebrale arterioso
La vascolarizzazione dell'encefalo si  presenta anatomicamente alquanto caratteristica:  è 
presente un sistema anastomotico fondamentale, pressochè unico nel nostro organismo, costi-
tuito dal poligono di Willis. Que-
sto  ha  la  funzione  di  proteggere 
l'encefalo da riduzioni improvvise 
della perfusione ematica.
Il  sistema  arterioso  è  formato 
da 4 tronchi arteriosi principali:
• a. carotide interna: presente 
in numero di uno per cia-
scun  lato,  è  un  ramo  che 
nasce  dalla  biforcazione 
dell'a.  carotide comune (la 
quale si divide nelle aa. ca-
rotidi interna ed esterna) a 
livello  di  C4,  al  di  sotto 
dell'angolo mascellare. L'a. carotide comune presenta una diversa origine a seconda 
del lato:
◦ a destra origina, assieme all'a. succlavia destra, dal tronco brachio-cefalico, primo 
ramo arterioso di breve lunghezza che si diparte dall'aorta;
◦ a sinistra origina indipendentemente dall'arco aortico, a livello toracico.
Dalla sua origine (Fig. 2.1.1), l'a. carotide interna si porta in alto e al dietro dell'omo-
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Fig. 2.1.1: Decorso delle arterie carotide (comune e interna) e  
vertebrale nel loro tratto extracranico, prima che entrambe si  
uniscano a dare il circolo di Willis.
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nima esterna, accompagnata dal nervo vago e dalla vena giugulare (fascio vascolo-ner-
voso del collo), sino all'orifizio inferiore del canale carotideo, scavato nella rocca pe-
trosa dell'osso temporale; l'orifizio d'ingresso al canale carotideo è posto anteriormente 
al forame giugulare. 
All'interno del canale carotideo, l'a. carotide interna assume un decorso caratteristico: 
si osserva una prima porzione ascendente (o verticale), una seconda porzione che for-
ma una piega, e una terza porzione che decorre quindi orizzontalmente. A questo livel-
lo, dall'a. carotide interna, nascono le aa. vidiana (piccolo ramo che si anastomizza con 
rami dell'a. mascellare) e carotideo-timpanica (piccolo ramo che si porta sino alla re-
gione timpanica, anastomizzandosi con altri rami timpanici dell'a. mascellare interna).
Attraversato il canale carotideo, l'a. carotide interna penetra all'interno della scatola 
cranica e raggiunge il forame lacero, il quale è obliterato normalmente da una piccola 
lamina fibrocartilaginea. A questo punto piega in avanti e penetra all'interno del seno 
cavernoso, struttura venosa costituita da una riflessione della pachimeninge: nonostan-
te sia racchiusa da dura madre, l'a. carotide interna non è a contatto con il flusso emati-
co venoso, pertanto questo tratto è ancora considerato extrameningeo. 
All'interno del seno cavernoso, l'a. carotide interna assume un decorso caratteristico a 
“S” (sifone carotideo): l'a. inizialmente si fa ascendente, quindi si orizzontalizza (late-
ralmente  al  corpo dello  sfenoide),  quindi  si  fa  nuovamente ascendente,  andando a 
“perforare” la dura madre a livello del processo clinoideo anteriore, ove infine si fa in-
trameningea. Prima di penetrare la dura madre, l'a. carotide interna stacca importanti 
tronchi meningo-ipofisari (diretti all'ipofisi) e rami capsulari (diretti alla capsula inter-
na).
Dopo aver superato l'anello durale prossimale, l'a. carotide interna si porta a decorrere 
parallelamente al nervo ottico: a questo livello si origina l'a. oftalmica e l'a. ipofisaria 
superiore.
Dopo essere passata tra il nervo ottico e il nervo oculomotore, l'a. carotide interna si 
porta sino alla sostanza perforata anteriore, dove termina dando le aa. cerebrale ante-
riore, cerebrale media, comunicante posteriore e corioidea anteriore. 
L'a. comunicante posteriore si porta, dalla sua origine, sino all'a. cerebrale posteriore, 
permettendo la formazione del circolo di Willis. È inoltre un vaso fondamentale per-
chè stacca rami diretti al chiasma ottico, all'ippocampo, al peduncolo cerebrale, alla 
capsula interna e al talamo;
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• a. vertebrale (Fig. 2.1.1): presente in numero di uno per ciascun lato, origina dal primo 
tratto della rispettiva a. succlavia omolaterale. Si porta quindi posteriormente, verso 
l'alto e lateralmente, per guadagnare l'accesso ai fori trasversi delle vertebre cervicali 
(attraverso i quali entrerà all'interno della scatola cranica). Generalmente l'a. vertebrale 
penetra attraverso il foro trasverso di C6, ma in un 7,5% dei casi penetra a livello di 
C7. Indipendentemente da ciò, l'a. vertebrale decorre all'interno dei fori trasversi sino 
a raggiungere l'atlante: a questo punto, l'a. piega medialmente per passare dietro all'ar-
co posteriore dell'atlante e, dopo aver perforato la membrana atlanto-occipitale poste-
riore e la dura madre, guadagna l'accesso alla cavità intracranica attraverso il forame 
magno. 
Si dirige quindi in alto e in avanti, lateralmente al bulbo e, in corrispondenza del solco 
bulbo-pontino, si unisce all'a. vertebrale controlaterale a formare il tronco basilare.
L'a. vertebrale, prima di unirsi alla controlaterale, stacca diversi rami collaterali, di-
stinti in rami cervicali (tra cui le aa. spinali) e rami intracranici (a. meningea posterio-
re, aa. spinali anteriore e posteriore, a. cerebellare postero-inferiore (PICA));
• tronco basilare: deriva dall'unione delle due aa. vertebrali a livello del solco bulbo-
pontino. Il tronco basilare decorre in avanti lungo la linea mediana, in stretto rapporto 
con il ponte (all'interno del solco basilare) a livello della cisterna pontina, fino al mar-
gine superiore del ponte, dove termina dividendosi nelle due aa. cerebrali posteriori. 
Rami collaterali del tronco basilare sono principalmente le aa. cerebellari antero-infe-
riore (AICA) e superiore (SCA), oltre ai rami pontini e all'a. uditiva interna.
2.2. Circolo di Willis
Il circolo di Willis è una struttura anatomica che deriva dall'unione di questi 4 tronchi arte-
riosi (in realtà sarebbe più corretto considerarne 3 poiché le aa. vertebrali si fondono in un 
unico tronco prima di contribuire alla formazione del poligono di Willis).
Questa struttura vascolare è localizzata a livello della cisterna interpeduncolare, al di sopra 
del basicranio, in rapporto con la faccia inferiore dell'encefalo.
Il circolo di Willis è costituito da sette vasi che, nell'insieme, compongono i 7 lati (Fig.  
2.2.2):
• a. cerebrale anteriore destra;
• a. cerebrale anteriore sinistra;
• a. comunicante anteriore (che unisce le due aa. cerebrali anteriori);
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• a. comunicante posteriore destra;
• a. comunicante posteriore sinistra;
• a. cerebrale posteriore destra;
• a. cerebrale posteriore sinistra.
È proprio grazie alla presenza di anastomosi tra tutti questi vasi che la perfusione arteriosa 
all'encefalo è pressoché sempre uniformemente assicurata. 
Tuttavia il poligono di Willis rappresenta la struttura che più frequentemente, nell'organi-
smo, si presenta con varianti anatomiche: tutti i vasi che contribuiscono alla formazione di 
tale struttura possono, con varia frequenza, presentarsi ipoplasici o addirittura assenti  (Fig.  
2.2.1).
Il circolo di Willis è forma-
to dalle aa. terminali dei tron-
chi carotidei e del tronco basi-
lare. Questi rami, che si porta-
no a nutrire l'encefalo e il tron-
co encefalico, sono:
• a.  cerebrale  anteriore: 
ramo  terminale  dell'a. 
carotide  interna,  dalla 
sua  origine  si  porta  in 
avanti  e  medialmente, 
passando al di sopra del 
nervo ottico, sino a rag-
giungere  la  fessura  in-
teremisferica,  dove  si 
anastomizza  alla  con-
trolaterale  tramite  l'a. 
comunicante anteriore. 
Da  qui,  sempre  all'in-
terno della fessura inte-
remisferica,  si  porta 
cranialmente sino a cir-
condare  il  ginocchio 
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Fig. 2.2.1: Schema riassuntivo delle più frequenti varianti anatomiche  
del circolo di Willis. In rosso sono evidenziati i tratti che risultano più  
frequentemente ipoplasici o funzionalmente assenti (ø<1mm), con le  
relative percentuali d'incidenza ricavate dalla letteratura. AcoA, arteria  
comunicante anteriore; A1, primo tratto dell’arteria cerebrale anteriore;  
M1, primo tratto dell'arteria cerebrale media; ICA, arteria carotide  
interna; PcoA, arteria comunicante posteriore; P1, primo tratto  
dell’arteria cerebrale posteriore; BA, arteria basilare; VA, arteria  
vertebrale.
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del  corpo  calloso,  vi  decorre 
dorsalmente  e,  infine,  si  porta 
sino allo splenio, dove si anasto-
mizza con l'a. cerebrale posterio-
re. 
Durante il suo decorso, l'a. cere-
brale anteriore stacca rami colla-
terali  centrali  (o  perforanti)  e 
corticali,  diretti ad alcune strut-
ture  encefaliche:  lamina  termi-
nale, sostanza perforata anterio-
re,  corpo  calloso,  nuclei  della 
base,  porzioni  mediali  del  lobo 
frontale  e  parietale,  giro  retto, 
lobo olfattorio, colonne del for-
nice, commessura anteriore;
• a. cerebrale media: è il ramo con 
il calibro maggiore rispetto alle 
altre due aa. cerebrali. Decorre lungo la scissura laterale di Silvio e, a livello dell'insu-
la, si divide nei suoi rami corticali superficiali (rami orbitali, frontali, temporali). 
Durante il suo decorso, stacca rami centrali o perforanti che penetrano nella sostanza 
perforata anteriore e irrorano i nuclei della base: si parla di aa. striate mediali e aa. 
striate laterali;
• a. cerebrale posteriore: costituisce, assieme alla controlaterale, il ramo terminale del 
tronco basilare. Decorre lateralmente all'a. cerebellare superiore e, durante il suo de-
corso, riceve l'a. comunicante posteriore omolaterale. 
Dirigendosi superiormente e posteriormente, contorna il peduncolo cerebrale e decorre 
tra i lobi temporale e occipitale, terminando a livello della superficie cerebrale del ten-
torio del cervelletto. 
I rami collaterali principali sono le aa. centrali (o perforanti), dirette alle pareti del III 
ventricolo, del talamo e dell'ipotalamo, e le aa.  peduncolari  dirette al  mesencefalo. 
Rami terminali sono i rami corticali per i lobi temporale e occipitale.
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Fig. 2.2.2: Rapporti del circolo di Willis con la superficie  
inferiore dell'encefalo. In questa immagine è possibile  
osservare i rami afferenti e efferenti al poligono di Willis,  
oltre ai rami arteriosi cerebellari: arteria cerebrale  
anteriore (1), arteria cerebrale media (2), arteria carotide  
interna nel suo tratto terminale (3), arteria comunicante  
posteriore (4), arteria cerebrale posteriore (5), arteria 
cerebellare superiore (SCA) (6), tronco basilare (7), arteria  
cerebellare antero-inferiore (AICA) (8), arteria vertebrale  
(9), arteria cerebellare postero-inferiore (10).
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2.3. Circolo cerebrale venoso
Analogamente al sistema arterioso cerebrale, è possibile riconoscere un sistema di drenag-
gio venoso superficiale e uno profondo. Tuttavia, molto spesso, l'anatomia del circolo cerebra-
le venoso si presenta profondamente diversa rispetto al circolo cerebrale arterioso, soprattutto 
a causa dell'enorme variabilità interindividuale.
Alla formazione del sistema venoso superficiale contribuisce un sistema di vv. corticali o 
superficiali: sono piccole vene che decorrono all'interno dei solchi cerebrali, deputate al dre-
naggio del sangue refluo dalla corteccia e dalla sostanza bianca adiacente.
Tra le vene cerebrali di maggiore importanza, appartenenti al sistema di drenaggio venoso 
superficiale, spicca la v. cerebrale media superficiale: questo è un ramo che decorre superfi-
cialmente, all'interno della scissura laterale di Silvio. Essa si apre:
• inferiormente nel seno venoso sfenoparietale, nel seno petroso superiore o, più rara-
mente, nel seno cavernoso;
• cranialmente nella grande v. anastomotica di Trolard e nella piccola v. anastomotica di 
Labbè.
La v. cerebrale media superficiale drena il sangue refluo dai distretti superiore (lungo la 
faccia superiore degli emisferi laterali), anteriore (polo frontale e porzione anteriore del polo 
temporale) e postero-inferiore (polo temporale e polo occipitale), mentre il distretto dorso-me-
diale (regioni adiacenti la linea mediana e la convessità) drena direttamente nei seni sagittale 
superiore e inferiore.
Il sistema di drenaggio venoso profondo è costituito invece dalle vv. cerebrali profonde. 
Questo sistema venoso drena il sangue refluo dai nuclei della base, dalle pareti dei ventricoli 
cerebrali, da una porzione del mesencefalo e dalla parte centrale degli emisferi verso il seno 
retto. 
Le principali vv. cerebrali profonde sono:
• vv. cerebrali interne destra e sinistra:  originano dall'unione delle vv. talamo-striate, 
nate dall'unione delle vv. del setto pellucido, e delle vv. corioidee. Decorrono parallele 
fra gli strati della tela coriodea del 3° ventricolo, in posizione paramediana, per incon-
trare la controparte posteriormente, in corrispondenza dello splenio del corpo calloso, 
e formare la grande v. cerebrale di Galeno;
• grande v. cerebrale di Galeno: è un tronco venoso impari e mediano posto nella fessura 
trasversa dell'encefalo,  in corrispondenza della porzione supero-posteriore del terzo 
ventricolo. 
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Nasce dalla confluenza delle due vv. cerebrali interne e decorre tra il cervelletto e lo 
splenio del corpo calloso, portandosi sino al seno retto, dove termina. Durante il suo 
decorso, riceve un gran numero di rami affluenti:
◦ vv. basilari di Rosenthal: in numero di due, drenano la parte inferiore dei gangli 
della base, la base dei lobi frontale, temporale e occipitale e la parte mediale di in-
sula e lobo temporale. Originano a livello della sostanza perforata anteriore in se-
guito alla confluenza delle vv. limbica anteriore, insulare, olfattiva, ponto-mesen-
cefalica e delle vv. striate. Termina nella grande vena cerebrale di Galeno a livello 
della sua origine, poco lateralmente alla confluenza delle due vv. cerebrali interne;
◦ vv. limbiche anteriori;
◦ vv. dello splenio del corpo calloso.
I seni della dura madre sono ampie lacune venose, a sezione triangolare, costituite dallo 
sdoppiamento dei legamenti della dura madre encefalica in corrispondenza della loro inserzio-
ne a livello della teca cranica, dove formano:
• la grande falce cerebrale;
• la piccola falce cerebrale;
• il tentorio del cervelletto;
• diaframma della sella.
I seni venosi risultano, perciò, dallo sdoppiamento dello strato interno (o meningeo) della 
dura madre: sono canali venosi formati esclusivamente da endotelio, da un esile strato sot-
toendoteliale connettivale elastico, e da tessuto fibroso della dura madre; non possiedono val-
vole né tonaca muscolare, ma sono costantemente beanti. Possono, in taluni casi, assumere 
una configurazione più complessa di tipo cavernoso o plessiforme.
Si individuano numerosi seni venosi che costituiscono il sistema che raccoglie il sangue re-
fluo dall'encefalo, dalle meningi (tramite rami venosi meningei), dalla teca cranica e dal cuoio 
capelluto (rispettivamente tramite vene diploiche e dello scalpo, le quali sono connesse al si-
stema dei seni attraverso particolari rami anastomotici), e lo convoglia verso le vene giugulari 
interne:
• seno sagittale superiore;
• seno retto;
• confluente dei seni o torculare di Erofilo;
• seno sagittale inferiore;
• seno trasverso;
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• seno sigmoideo;
• seno petroso superiore;
• seno petroso inferiore;
• seno sfeno-parietale;
• seno cavernoso.
Come visto in precedenza, i sistemi di drenaggio venoso superficiale e profondo e i seni 
venosi della dura madre sono uniti da un sistema di vv. anastomotiche prive di valvole che, 
nel caso in cui vi sia una ostruzione, permette l'inversione del flusso in modo da drenare il  
sangue attraverso altre vie. All'interno di questo sistema, due sono le vv. importanti:
• grande v. anastomotica di Trolard: unisce il seno sagittale superiore alla vena cerebrale 
media superficiale, la quale si apre all'interno del seno sfeno-parietale;
• piccola v. anastomotica di Labbè: spesso incostante, unisce il seno trasverso con la v. 
cerebrale media superficiale (o il seno sagittale superiore, a seconda delle varianti ana-
tomiche) e con la grande v. anastomotica di Trolard;
• oltre a queste due vv., si riconoscono piccoli vasi anastomotici nel contesto del paren-
chima cerebrale o in altre sedi.
Questo sistema di vene anastomotiche è fondamentale per permettere il drenaggio ematico 
anche in caso di trombosi venose, evento tuttavia non molto frequente.
2.4. Circolo cerebellare
L'apporto vascolare al cervelletto è assicurato da tre aa. (Fig. 2.2.2):
• a. cerebellare inferiore-posteriore (PICA): è il più grosso ramo intracranico dell'a. ver-
tebrale. Origina a livello dell'oliva bulbare e, contornando lateralmente e posterior-
mente il bulbo, giunge sino al cervelletto dopo aver passato il margine inferiore del 
ponte e il margine infero-laterale del IV ventricolo. 
I rami terminali sono suddivisi in mediali (che si distribuiscono alla faccia inferiore 
del verme e agli emisferi cerebellari) e laterali (che si distribuiscono alla faccia infe-
riore degli emisferi cerebellari sino al loro margine laterale);
• a. cerebellare inferiore-anteriore (AICA): origina dalla porzione inferiore del tronco 
basilare, e si porta sino al cervelletto con un decorso analogo alla PICA. Si distribuisce 
alla regione anterolaterale della faccia inferiore degli emisferi cerebellari;
• a. cerebellare superiore (SCA): nasce in prossimità della terminazione dell'a. basilare, 
e si porta al cervelletto, contornando lateralmente il mesencefalo e passando in prossi-
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mità del nervo oculomotore. 
Si distribuisce alla superficie superiore del cervelletto, oltre che ad alcune strutture en-
cefaliche (ponte, epifisi, tela corioidea del III ventricolo, velo midollare anteriore).
Il drenaggio venoso, viceversa, è assicurato da vv. cerebellari variamente anastomizzate tra 
di loro e con altre vv. (del ponte, del tronco encefalico e dei plessi venosi vertebrali):
• v. cerebellare superiore mediana: decorre sulla superficie del verme superiore e termi-
na nelle vv. cerebrali interne, nella grande v. di Galeno o nel seno retto;
• v. cerebellare inferiore mediana: incostante, sbocca nel seno trasverso o nel confluente 
dei seni;
• vv. cerebellari laterali, anteriori, posteriori: drenano il sangue refluo dalle porzioni la-
terali del cervelletto e si aprono nel seno petroso superiore e nel seno trasverso.
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3. MALFORMAZIONI ARTERO-VENOSE CEREBRALI
3.1. Definizione
Le malformazioni artero-venose intracraniche (MAV) sono strutture anomale caratterizzate 
da un complesso groviglio di vasi dilatati e fragili (privi della normale organizzazione parieta-
le delle arterie e delle vene) di calibro variabile, i quali comportano una anomala comunica-
zione (shunt) tra il sistema arterioso e il sistema venoso a causa dell'assenza di capillari inter-
posti.
Nel corso degli anni, le MAV hanno ricevuto varie denominazioni[9]:
• Sigmund-Oskar Steinheil[177], nel 1895, scoprì e descrisse per primo queste lesioni, de-
finendole con il termine di “varici aneurismatiche”;
• successivamente vennero attribuiti i termini “angioma arterovenoso” e “aneurisma”: 
entrambi i termini vengono, tuttavia, considerati impropri:
◦ “angioma” identifica un tumore, ossia una lesione caratterizzata da iperplasia delle 
cellule endoteliali. La MAV, viceversa, è più propriamente una “malformazione”, 
ossia una lesione caratterizzata da cellule normali che, se crescono, lo fanno attra-
verso un processo di ipertrofia[134];
◦ “aneurisma” deve essere più propriamente dedicato alle lesioni specifiche, ossia 
quelle alterazioni della parete vascolare caratterizzate da una dilatazione circoscrit-
ta, permanente e persistente, con morfologia variabile (fusiforme, sacciforme o a 
bacca).
Le MAV sono lesioni di dimensioni variabili (da pochi millimetri a oltre 6 cm) che possono 
localizzarsi in qualsiasi area del SNC (Fig. 3.1.1 A), ove possono causare l'insorgenza di qua-
dri clinici estremamente variabili. L'architettura delle MAV è alquanto caratteristica: si ricono-
scono difatti tre principali strutture vascolari (Fig. 3.1.1 B):
• arterie di rifornimento: possono essere singole o multiple, sono piccole arterie che si 
dipartono direttamente o indirettamente (attraverso rami secondari) dalle principali ar-
terie  cerebrali  (aa.  carotidi  interne  e/o  basilare  oppure,  più  raramente,  aa,  carotidi 
esterne o vertebrali attraverso anastomosi transdurali)[9] o da arterie meningee[124]. 
Vengono distinte in[113]:
◦ rami corticali: localizzati a livello meningeo (rami durali o rami piali) o a livello 
della corteccia cerebrale;
◦ rami perforanti: localizzati all'interno del parenchima cerebrale, questi rami posso-
no provenire da qualsiasi ramo arterioso maggiore. Si identificano aa. lenticulo-
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striate mediali (prove-
nienti  dal  segmento 
A1  dell'a.  cerebrale 
anteriore), aa. lenticu-
lo-striate laterali (pro-
venienti dal segmento 
M1  dell'a.  cerebrale 
media),  aa.  talamo-
perforanti (provenien-
ti  dal  segmento  P1 
dell'a. cerebrale poste-
riore e dall'a. comuni-
cante posteriore) e aa. 
perforanti  del  tronco 
encefalico  (provenien-
ti  dal  tronco  arterioso 
basilare  e  dalle  aa. 
vertebrali).
Questo  tipo  di  arterie 
vennero  inizialmente 
considerate  come  uno 
dei principali fattori di 
maggior  rischio  chi-
rurgico[40]:  essendo ar-
terie molto fragili e ca-
ratterizzate da una pa-
rete  sottile,  la  loro 
coagulazione  risulta 
molto difficile, pertanto possono rimanere ai margini del nido e favorire un sangui-
namento nel postoperatorio. Tuttavia, successivamente, Lawton et al.[103] non han-
no confermato questo dato, ma hanno comunque evidenziato che la loro presenza 
costituisce comunque un fattore prognostico indiretto che deve essere ricompreso 
all'interno della “scala di valutazione supplementare” proposta da questi stessi AA.
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Fig. 3.1.1: Rappresentazione schematica di una MAV in sede (A) e  
confronto tra una connessione artero-venosa fisiologica, con  
interposizione delle normali strutture capillari, e una connessione  
artero-venosa caratterizzante le MAV, priva di capillari interposti (B).
B
A
                                                                   Capitolo 3: Malformazioni Artero-Venose Cerebrali
Tali vasi arteriosi si presentano chiaramente alterati, principalmente caratterizzati da 
ipertrofia endoteliale e iperplasia della tonaca media; la lamina elastica della tonaca 
intima generalmente non si presenta alterata, anche se nel contesto del vaso non sono 
da escludere aspetti di degenerazione. La presenza di tali evidenti alterazioni istologi-
che a livello della parete di tali arterie, in presenza di altri fattori (come ad esempio 
uno shunt artero-venoso causato dalla stessa MAV)[15, 19], può portare allo sviluppo di 
una o più lesioni aneurismatiche.
Queste arterie di rifornimento possono terminare all'interno del nido, rifornendo quin-
di direttamente ed esclusivamente la MAV; possono, comunque, mantenere un certo 
grado di perfusione del parenchima cerebrale passando al di là del nido (si parla di ar-
terie “en passage”); infine possono nascere indirettamente da un'arteria in prossimità 
della lesione[9]. 
Si parla di “malformazioni artero-venose di confine” quando il rifornimento ematico al 
nido è prodotto da rami arteriosi nati da almeno due o più arterie maggiori provenienti 
direttamente dal circolo di Willis (ad esempio aa. cerebrali anteriore e media, aa. cere-
brali media e posteriore, aa. cerebrali anteriore e posteriore oppure aa. cerebrali ante-
riore, media o posteriore bilateralmente)[171];
• nido: rappresenta il “nucleo”, l'epicentro della malformazione. È caratterizzato da una 
rete disorganizzata di vasi vermiformi, displastici e dilatati di varia dimensione, ove le 
arterie di rifornimento convergono e da dove si dipartono le varie vene di drenaggio. Il 
nido può avere una forma globulare e rimanere in superficie, oppure conica, e appro-
fondirsi nella sostanza bianca; può inoltre presentarsi compatto e a margini netti, op-
pure “diffuso” e di ampie dimensioni con margini sfumati.
All'interno del nido sono assenti capillari poiché le piccole arteriole alterate si connet-
tono direttamente con le piccole venule di drenaggio (sono presenti fistole arteroveno-
se multiple vere), creando uno shunt artero-venoso (Fig. 3.1.1 B);
• vene di drenaggio: sono piccoli canali pulsanti anomali che originano a partire dalla 
rete vascolare anomala e drenano il sangue verso il sistema dei seni venosi, superficia-
li o profondi, presente a livello endocranico. Al loro interno scorre sangue ricco di os-
sigeno ad una elevata pressione: a causa dell'elevato stress parietale prodotto dall'ele-
vata pressione venosa, le vene ectopiche possono assumere un aspetto dilatato (sino a 
marcatamente varicoso) oppure, viceversa, francamente stenotico[189];
• spesso la MAV può essere circondata da tessuto gliotico all'interno del quale possono 
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ritrovarsi segni di precedenti fatti emorragici di variabile entità (che possono, quindi, 
aver dato o meno sintomatologia).
Come accennato più volte, la MAV può essere localizzata in qualsiasi sede all'interno del 
SNC: considerando solo le MAV localizzate al di sopra del midollo spinale, possiamo identifi-
care tre sedi di formazione[3, 62, 113]:
• corticali (Fig. 3.1.2 A): sono malformazioni che originano da alterazioni dei vasi me-
ningei (durali e piali) e tendono a localizzarsi a livello della superficie corticale degli 
emisferi  cerebrali  (in  qual-
siasi  sede  nel  contesto  dei 
lobi frontali, temporali, pa-
rietali  o  occipitali).  Questo 
tipo di lesioni può dare se-
gno  di  sé  principalmente 
per l'effetto massa che eser-
cita sulla sottostante super-
ficie encefalica;
• profonde  (Fig.  3.1.2  B): 
vengono  definite  come  le-
sioni che coinvolgono strut-
ture  all'interno  dell'encefa-
lo,  in  particolare  i  nuclei 
della base, la capsula inter-
na, il talamo o il corpo cal-
loso;
• infratentoriali (o della fossa 
cranica posteriore): sono le-
sioni che si localizzano a li-
vello  del  cervelletto  e  del 
tronco dell'encefalo. Rodrì-
guez-Hernàdez  et  al.[155] 
hanno cercato di separare le MAV cerebellari dalle MAV tronco-encefaliche, classifi-
candole ulteriormente in 5 sottoclassi in base alla sede (suboccipitali, vermiane, tonsil-
lari, tentoriali e della rocca petrosa).
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Fig. 3.1.2: Immagini intraoperatorie di due tipi di MAV,  
rispettivamente corticale (A) e profonda (B). La MAV corticale si  
rende immediatamente evidente al di sotto dei foglietti meningei  
(qua dissezionati) dopo craniotomia; viceversa, per raggiungere la  
MAV quando profonda, è necessario guadagnare un accesso  
attraverso le scissure cerebrali o, in alcuni casi, può rendersi  
necessaria una corticectomia.
B
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Le MAV vanno distinte da altre 3 principali lesioni vascolari che possono nascere all'inter-
no del Sistema Nervoso Centrale[3]:
• malformazioni cavernose: lesioni formate da un gruppo di piccoli vasi sottili stretta-
mente impacchettati tra loro, al cui interno è presente sangue, spesso coagulato o in 
stato di decomposizione, stagnante o circolante a bassa velocità. Si distinguono dalle 
MAV per l'assenza di un flusso ematico ad alta velocità, aspetto che comporta un ri-
dotto, ma pur sempre presente, rischio di rottura;
• teleangiectasie capillari: lesioni costantemente di piccole dimensioni (meno di 2 cm) 
caratterizzate da abnorme dilatazione dei capillari interposti tra rami arteriosi e venosi 
normali. Sono lesioni di natura benigna poiché, nonostante abbiano la tendenza a rom-
persi, il sanguinamento è usualmente microscopico; nonostante ciò possono rendersi 
pericolose quando presenti in grande numero (principalmente nel contesto di particola-
ri malattie ereditarie): in questo caso il paziente può sviluppare una sintomatologia an-
che grave;
• malformazioni venose: consistono in una anomala dilatazione delle vene drenanti in 
un particolare distretto cerebrale. Nonostante la presenza di tali lesioni, le funzioni fi-
siologiche di nutrimento al tessuto cerebrale non si presentano alterate; inoltre le mal-
formazioni venose raramente causano emorragia. Per questo motivo spesso rimangono 
asintomatiche e non vengono riconosciute.
I principali fattori che caratterizzano le MAV, assenti nelle lesioni appena citate, sono[3]:
• la presenza di alterazioni a livello di tutti e tre gli ordini di vasi (arterie, vene e capilla-
ri, questi ultimi assenti nelle MAV);
• la presenza di un flusso intralesionale ad alta velocità;
• la maggiore tendenza alla crescita e alla rottura (maggiore instabilità), con maggiore 
tendenza a manifestarsi clinicamente con un sanguinamento[21, 196].
3.2. Epidemiologia
Nonostante queste lesioni vascolari siano note da ormai moltissimo tempo, a tutt'oggi esi-
ste ancora uno scarso numero studi che possa valutare la reale prevalenza delle MAV nella po-
polazione. 
La corretta valutazione dell'incidenza e della prevalenza delle MAV consente di ricevere 
informazioni riguardanti il peso della malattia all'interno di una popolazione, comparando la 
stessa con altre così da poter formulare il miglior trattamento e la miglior prognosi per ogni 
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paziente[9].
Purtroppo, a causa della  rarità e della  relativa asintomaticità  della patologia durante la 
maggior parte della storia clinica, sono stati formulati solo pochi studi di popolazione che fos-
sero minimamente influenzati da fattori che producessero un bias dei risultati[9, 16]. Difatti uno 
studio, affinchè possa formulare risultati statisticamente significativi, deve avere un elevato 
numero di pazienti reclutati al suo interno: purtroppo ciò crea un bias a causa proprio dei due 
fattori precedentemente citati:
• uno studio di piccole dimensioni (tale proprio a causa della rarità della malattia), come 
detto, non produce dei risultati statisticamente significativi che possano essere estesi 
alla popolazione generale;
• uno studio di grandi dimensioni, viceversa, può formulare conclusioni di validità mag-
giore, ma è più elevato il rischio che soggetti asintomatici “sfuggano” al reclutamento.
Oltre a questi due fattori, sono presenti anche fattori propri della popolazione: una popola-
zione stabile nel tempo e una corretta informazione circa il flusso della popolazione (numero 
di nascite e di decessi, immigrazione/emigrazione) sono solo alcuni degli ulteriori fattori da 
tenere in considerazione.
All'oggi alcuni dei dati più importanti riguardanti la prevalenza delle MAV nella popola-
zione derivano da una revisione sistematica di diversi studi condotta da Al-Shahi et al. [7,  9]: 
l'incidenza  delle  MAV  nella  popolazione  generale  si  attesta  attorno  a  1  caso/100.000 
adulti/anno, mentre la prevalenza attorno a 10-18 casi/100.000 adulti/anno; nella maggior par-
te dei casi (90%) la MAV è localizzata in sede sovratentoriale [168]. La frequenza nei due sessi è 
pressochè uguale (57% nel maschio vs 43% nelle femmine), così come l'incidenza nelle diver-
se razze ed etnie[3]; tuttavia l'età d'insorgenza si presenta significativamente minore nei ma-
schi: 39 anni (range 30-53 anni) vs 51 anni (range 44-65 anni) nelle femmine[7].
L'aspetto che lega la presenza di una MAV a una maggiore morbilità e mortalità è il rischio 
di emorragia (Fig. 3.2.1): diversi studi sono stati condotti con lo scopo di valutare tale rischio 
in base alle principali caratteristiche cliniche e morfologiche della lesione. In generale è stato 
osservato che il rischio di emorragia da una MAV non trattata si attesta attorno al 2-4%/anno, 
con una incidenza di 0.51 casi/100.000 persone/anno e una prevalenza di 0.68 casi/100.000 
persone/anno[172]. La prevalenza, a 10 anni dalla diagnosi, di eventi emorragici nei pazienti 
non trattati era del 40%[33, 142]. 
Pazienti che hanno avuto un evento emorragico hanno un rischio maggiore di un nuovo 
evento a 6 mesi (6-7%) ma, a distanza di 1-2 anni dall'evento, tale rischio tende a essere pari a 
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quello dei pazienti che non hanno mai sanguinato (attorno al 2%)[65, 66, 142].
Al-Shahi et al.[9] hanno osservato che la rottura della MAV era responsabile del 33% delle 
emorragie intracerebrali primarie nei giovani adulti.
Il tasso di mortalità nei primi 30 giorni successivi alla rottura di una MAV è stato stimato 
attorno al 18%[21], mentre tende a ridursi sino all'1% entro il primo anno dalla rottura stessa[3, 
7]. Tuttavia il tasso di mortalità aumenta in maniera proporzionale con il numero di eventi 
emorragici manifestatisi nel tempo nel paziente[65, 147].
L'insorgenza di deficit neurologici a seguito del primo evento emorragico è stata stimata at-
torno al 38-53%[21, 33, 41] e, all'interno di questo gruppo, il 16-23% dei pazienti aveva perso la 
propria indipendenza a seguito della rottura della MAV[20, 41].
È stato osservato che, paradossalmente, il  rischio di emorragia è minore nelle MAV di 
grandi dimensioni (superiori a 6 cm): in uno studio retrospettivo condotto da Hal et al. [68] sono 
state considerate MAV di grado IV o V secondo la classificazione di Spetlzer e Martin, e il ri -
schio di sanguinamento conseguente a rottura di queste malformazioni si attestava attorno al 
1,5%/anno; tuttavia, considerando che spesso le MAV giganti hanno componenti profonde, la 
sola presenza di questa caratteristica aumenta il tasso annuale di emorragia: 4-10%/anno[49, 76].
Nonostante ciò, bisogna considerare che il rischio è cumulativo, pertanto aumenta con l'au-
mentare dell'età del paziente: studi di follow-up in pazienti non operati hanno messo in evi-
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Fig 3.2.1: Rischio annuale di emorragia da MAV intatta (linea blu) e da MAV rotta (al momento della rottura,  
linea rossa). Si osservi come il rischio di nuovo evento emorragico, in caso di rottura della MAV, decresca nel  
tempo, raggiungendo un valore pari a quello di pazienti con MAV intatte dopo circa 1-2 anni.
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denza che il rischio di emorragia a 5 anni si attesta attorno al 10-20% [33,  65] e, a 20 anni, al 
50%[33, 76]. In caso di rottura di una MAV di grandi dimensioni, la conseguente emorragia può 
portare allo sviluppo di un deficit nel 50% dei casi e al decesso nel 10-15%[200, 205].
3.3. Eziologia
Le MAV sono lesioni congenite caratterizzate da vasi privi di una qualsiasi architettura 
funzionale: pertanto il primum movens per la loro genesi va ricercato nel processo di vasculo-
genesi che avviene durante la vita fetale. 
Vari AA. hanno proposto teorie al riguardo: Yasargil[198] per primo, nel 1987, classificò le 
MAV non come semplici anomalie di connessione vascolare, ma come conseguenza di una 
“capillaropatia proliferativa”, spostando quindi l'attenzione da una patologia statica, “ferma” 
dalla nascita, a una lesione dinamica, che può morfologicamente cambiare nel tempo.
I meccanismi alla base della genesi di una MAV non sono stati ancora completamente chia-
riti, tuttavia è stato ipotizzato[133] che tali lesioni nascano durante la fase di vasculogenesi cere-
brale che avviene durante il periodo fetale (nello stadio in cui l'embrione si presenta di dimen-
sioni comprese tra 40-80 mm).Tuttavia, a differenza dei normali vasi sovrannumerari, questi 
vasi ectopici non vanno incontro né a maturazione, né a obliterazione; non solo, ma potenzial-
mente questi vasi anomali possono ulteriormente crescere durante tutta la vita, sia fetale sia, 
soprattutto, extrauterina.
Lasjaunas[99] ha inoltre ipotizzato che le diverse dimensioni delle malformazioni artero-ve-
nose intracraniche potrebbero essere ricondotte a un diverso momento eziopatogenetico: MAV 
di dimensioni maggiori potrebbero essere insorte più precocemente durante l'embriogenesi, 
mentre MAV di dimensioni minori potrebbero essere nate tardivamente durante la vita fetale 
oppure, addirittura, nelle primissime fasi successive alla nascita o nel corso della vita a segui-
to di lesioni al Sistema Nervoso Centrale o altri fattori estrinseci.
Sempre secondo questo Autore, pertanto, la crescita della lesione sarebbe ascrivibile non 
tanto a una dinamicità intrinseca dei vasi anomali, quanto più a un fenomeno di angiogenesi 
post-ischemica o post-emorragica che comporterebbe un aumento del numero e delle dimen-
sioni dei vasi (e, pertanto, delle dimensioni della MAV).
3.4. Fisiopatologia
I principali aspetti fisiopatologici sono stati descritti in una revisione del National Institute 
of Neurological Disorders and Stroke[3].
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Durante la loro storia naturale, le MAV possono avere tre diversi destini: possono rimanere 
stabili per un periodo di tempo più o meno lungo, possono crescere nel tempo (sino a giungere 
al momento in cui possono manifestarsi clinicamente), oppure possono, molto raramente (solo 
50 casi sono stati identificati in letteratura), regredire spontaneamente senza trattamento [140]. 
Fattori implicati nella regressione della MAV sono: presenza di una singola vena di drenaggio, 
presenza di un'arteria di rifornimento solitaria, dimensioni inferiori a 3 cm.
L'insorgenza del quadro clinico dipende molto da vari fattori propri della malformazione, 
tra cui anche la sua tendenza a rimanere stabile o a crescere. Come vedremo successivamente, 
le MAV tendono a presentarsi clinicamente asintomatiche o paucisintomatiche nella maggior 
parte dei casi: quando, viceversa, si presentano francamente sintomatiche (in circa il 12% del-
la popolazione Americana affetta da tale patologia)[3], significa che hanno raggiunto un livello 
significativo di criticità del danno.
Difatti le MAV si presentano clinicamente sintomatiche soltanto attraverso tre meccanismi:
• effetto massa: la scatola cranica è una struttura inestensibile. Questo aspetto condizio-
na l'effetto che masse espansive producono all'interno di essa. Essendo delle lesioni 
espansive sviluppatisi  principalmente durante il  periodo embrionale/fetale,  anche le 
MAV possono esercitare un effetto massa sul parenchima cerebrale, portando a parti-
colari manifestazioni cliniche.
Lo sviluppo di un effetto massa dipende principalmente dalla dimensione e dalla loca-
lizzazione delle MAV. Quanto detto può produrre:
◦ spostamento del parenchima cerebrale: l'effetto massa prodotto dalla lesione eser-
cita una compressione sul parenchima cerebrale, il quale ernia verso aree di minor 
resistenza;
◦ idrocefalo:  l'alterazione della  morfologia del  parenchima cerebrale  si  ripercuote 
sull'alterazione delle strutture ventricolari e sui vari canali di comunicazione inter-
ventricolari. Questo produce un'alterazione della circolazione del liquido cerebro-
spinale, il quale non può più circolare liberamente e non può più essere riassorbito: 
l'esito è quello dell'idrocefalo, ossia una condizione in cui persiste un accumulo di 
liquor all'interno delle strutture adibite alla sua circolazione, con conseguente au-
mento della pressione intracranica.
Un aumento della pressione intracranica comporta un peggioramento della com-
pressione del parenchima cerebrale e una riduzione della pressione di perfusione 
cerebrale (la quale, in situazioni estremamente critiche, può azzerarsi).
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• rottura e emorragia: l'emorragia rappresenta una delle principali manifestazioni clini-
che delle MAV, e si rende evidente nel momento in cui esercita un effetto massa sul 
tessuto circostante a seguito della rottura della malformazione.
Generalmente la rottura della MAV si sviluppa nel momento in cui lo stress pressorio 
sulla parete dei vasi è eccessivo. Nella patogenesi della rottura devono essere conside-
rati due principali fattori:
◦ anomalie della parete vascolare: i vasi anomali costituenti la MAV si presentano 
microscopicamente assottigliati, fragili e francamente alterati; sono presenti evi-
denti segni di degenerazione delle strutture parietali. Per tali motivi, quindi, questi 
vasi sono maggiormente tendenti alla rottura;
◦ eccessivo stress pressorio: a causa dell'assenza di vasi di resistenza e di capillari, 
all'interno della MAV si crea uno shunt artero-venoso ad alta portata, ossia un pas-
saggio diretto di sangue dal versante arterioso al versante venoso senza che vi sia 
un sufficiente calo della pressione e della velocità ematica. Questa eccessiva pres-
sione si “scarica” sulla parete dei vasi i quali, essendo per loro natura scarsamente 
resistenti ad eccessive pressioni, possono cedere sotto lo stress pressorio e andare a 
rompersi.
Una emorragia può, pertanto, nascere a seguito della rottura di uno o più vasi costi-
tuenti il nido della MAV. L'entità dell'emorragia condiziona il quadro clinico: emorra-
gie puntiformi possono rimanere paucisintomatiche oppure francamente asintomati-
che, viceversa emorragie massive possono condurre a gravi deficit sino addirittura alla 
morte.
Un sanguinamento dalla malformazione può, tuttavia, insorgere anche a seguito della 
rottura di un aneurisma. Un aneurisma è una dilatazione circoscritta,  permanente e 
persistente, della parete arteriosa, che tende a formarsi nel momento in cui un eccessi-
vo stress pressorio costantemente diretto verso la parete provoca un suo sfiancamento. 
Aneurismi sacciformi  possono formarsi  in  qualsiasi  tratto  dell'arteria  afferente alla 
MAV, difatti si osserva una associazione tra MAV e aneurismi sacciformi in più del 
10% dei casi; tale associazione aumenta in relazione alle dimensioni della MAV e al-
l'età del paziente[126];
• riduzione dell'ossigenazione tissutale  (Fig. 3.4.1): come più volte osservato, le MAV 
sono anomalie  vascolari  caratterizzate  da shunt  artero-venoso in  assenza  di  chiare 
strutture capillari. 
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I  capillari  sono 
piccoli  vasi  tissu-
tali  al  cui  interno 
scorre  sangue  a 
una velocità estre-
mamente  bassa, 
sufficientemente 
bassa da permette-
re  l'ossigenazione 
dei tessuti (con de-
saturazione del sangue) e l'allontanamento dei cataboliti. Nelle MAV questo aspetto fi-
siologico è assente: il sangue passa direttamente dalle arterie alle vene attraverso una 
fistola (ossia una connessione diretta tra questi due vasi) a una velocità elevata, così 
elevata da impedire al sangue di rilasciare ossigeno nei tessuti. Le cellule ipossiche 
vanno incontro a sofferenza e, in alcuni casi, possono andare incontro a morte.
Associato a questo aspetto, deve essere considerato il fenomeno del furto vascolare in-
tracerebrale (“steal phenomenon”)[84]:  il  tessuto cerebrale circostante alla MAV (ma 
non rifornito direttamente dai vasi afferenti alla malformazione) si presenta in ipossia 
relativa poiché, a causa dello shunt artero-venoso, il sangue che irrora l'area servita da 
un'arteria principale viene “shiftato” maggiormente attraverso la malformazione (co-
stituita da vasi caratterizzati da elevata pressione, elevata velocità e, soprattutto, bassa 
resistenza) piuttosto che attraverso la circolazione normale. Nonostante ciò, sembra 
essere evidente che il rischio di sintomi correlati al flusso ematico (come, ad esempio, 
stroke ischemico o TIA) sia particolarmente basso nei pazienti con MAV rispetto a pa-
zienti con altre patologie cerebrovascolari[164].
In casi rari ed estremamente avanzati, lo shunt artero-venoso può essere talmente seve-
ro da comportare alterazioni sistemiche, sino allo sviluppo di uno scompenso cardiaco 
ad alta portata: questo quadro è, tuttavia, quasi esclusivamente presente nei neonati[58].
3.5. Presentazione clinica
Le MAV sono lesioni congenite che, nella maggior parte dei casi, tendono a svilupparsi 
progressivamente durante la vita del paziente. La possibilità di diagnosticare una MAV au-
menta con l'età del paziente, ma spesso una diagnosi viene fatta entro i 50 anni.
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Fig. 3.4.1: Schema che mette in evidenza le differenze tra il normale sistema  
circolatorio e la MAV. L'assenza di strutture capillari, associata ad altri aspetti  
fisiopatologici, comporta una netta riduzione dell'ossigenazione tissutale.
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Rappresentano un eterogeneo gruppo di lesioni con differenti presentazioni cliniche e an-
cor più differenti outcomes clinici[32]. Pazienti affetti da MAV possono, durante la loro vita, 
sviluppare diversi quadri clinici[59](Fig. 3.5.1):
• uno o più episodi emorragici (più del 50% dei casi)[81, 169, 172];
• crisi epilettiche o epilessia (25-40% dei casi);
• cefalea o emicrania (15% dei casi): rappresenta uno dei sintomi più aspecifici nel con-
testo delle patologie cerebro-vascolari. 
La cefalea può avere intensità, frequenza e durata estremamente variabili da paziente a 
paziente; spesso la sede del dolore riferita corrisponde alla sede della MAV, ma questa 
regola non sempre viene rispettata. La maggior parte delle lesioni associate a cefalea 
simil-emicranica è localizzata nella regione parieto-occipitale di un emisfero cerebra-
le;
• deficit neurologici focali (atassia, paresi o plegia, alterazioni visive ecc.) o altri sinto-
mi (5-15% dei casi);
• raramente una MAV può manifestarsi, nei bambini, con scompenso cardiaco o idroce-
falo[58].
I sintomi correlati alla presenza di una MAV possono svilupparsi a qualsiasi età, in partico-
lare nella fascia di età compresa tra i 20 e i 40 anni, a causa del lento, ma costante, sviluppo 
della lesione[3].
La  MAV  si  presenta 
asintomatica  o  paucisinto-
matica  in  circa  il  15% dei 
pazienti[21], pertanto, in que-
sto  gruppo  di  pazienti,  la 
diagnosi avviene in maniera 
occasionale  a  seguito  di 
esami condotti per altri mo-
tivi.
Comunque,  molto  più 
spesso,  il  paziente  si  pre-
senta con uno o più dei quadri clinici precedentemente citati: in taluni casi, la combinazione 
di questi quadri clinici aumenta il sospetto di MAV[9], soprattutto nel soggetto giovane.
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Fig. 3.5.1: Percentuale delle diverse modalità di presentazione sintomatiche.  
Le percentuali differiscono lievemente in base allo studio considerato.
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3.5.1. Emorragia
L'emorragia rappresenta il principale e più temibile quadro clinico di presentazione: ogni 
prima emorragia e/o ogni successiva recidiva possono essere fatali per il paziente (Glasgow 
Outcome Scale[90] pari a 1). Tuttavia, a differenza di altre patologie cerebro-vascolari, in oltre 
il 90% dei casi il sanguinamento si arresta e il paziente sopravvive, anche se è a maggior ri-
schio di sviluppare deficit neurologici altamente invalidanti (GOS compreso tra 2-3), sia preo-
peratoriamente che durante il follow-up[31, 101, 141].
Il rischio annuale di evento emorragico è stato stimato attorno al 2-4% [20, 33, 65, 120, 142], sia nei 
pazienti asintomatici, sia nei pazienti che si presentano con cefalea o crisi epilettiche[20, 33, 142], 
con una incidenza di 0.51 casi/100.000 persone/anno e una prevalenza di 0.68 casi/100.000 
persone/anno[172].
Il rischio di sviluppare uno stroke emorragico è “life-long”[1, 20, 65], tuttavia è possibile effet-
tuarne una stima in un preciso momento della vita del paziente tramite una semplice operazio-
ne: 105-l'età del paziente (in anni)[18, 94]. Questo aspetto potrebbe giustificare maggiormente un 
trattamento chirurgico (tale da eliminare il rischio emorragico) nei pazienti più giovani, anche 
asintomatici (soprattutto tenendo presente che questa fascia di popolazione tollera meglio gli 
esiti di un intervento e, probabilmente, ha maggiori chances di recupero)[44], mentre potrebbe 
incoraggiare un trattamento di tipo conservativo nei pazienti più anziani[204].
Il principale e più invalidante tipo di emorragia intracranica è l'emorragia intracerebrale: 
Brown et al.[21] hanno studiato una popolazione di soggetti che si presentavano con rottura del-
la MAV e emorragia, e hanno osservato che nel 40% dei casi l'emorragia era intracerebrale, 
nel 24% dei casi era subaracnoidea, nel 12% dei casi intraventricolare e, infine, nel 23% dei 
casi erano presenti almeno due localizzazioni diverse.
Tuttavia, nonostante sia presente un rischio di sviluppare gravi deficit neurologici oppure 
di andare incontro a morte, è stato osservato che una emorragia intraparenchimale prodotta da 
una MAV abbia caratteristiche più “benigne” (presentazione, decorso e outcome migliori) ri-
spetto a una stessa emorragia intraparenchimale prodotta dal altre patologie cerebro-vascola-
ri[69, 184]: questo potrebbe essere spiegato con la presenza di alcuni fattori “protettivi” come la 
giovane età, condizioni mediche differenti, sanguinamento principalmente contenuto nel nido 
con minore dispersione nel contesto del parenchima cerebrale[29].
Vi sono diversi fattori clinici e angioarchitetturali correlati con un maggior rischio di svi-
luppare un evento emorragico[115]:
• età elevata, sesso maschile[113];
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• ipertensione arteriosa[98], storia di precedenti eventi emorragici[150];
• drenaggio venoso profondo[138], soprattutto se costituito da una o poche vene, oppure 
da vene stenotiche o occluse[4, 128, 137]: questo aspetto potrebbe essere correlato ad uno 
squilibrio tra l'apporto ematico intralesionale e il drenaggio, con sovraccarico emodi-
namico e elevato rischio di rottura;
• MAV di piccole dimensioni e situate in profondità (in prossimità dei nuclei ventricola-
ri, del talamo e del diencefalo)[113]: molti AA., tuttavia, mettono in relazione questo 
aspetto con una ridotta incidenza di crisi epilettiche primarie, cefalea o deficit neurolo-
gici focali in pazienti con MAV di piccole dimensioni[44] rispetto a MAV di grandi di-
mensioni (in cui si osserva come la cefalea e le crisi epilettiche rappresentino modalità 
di presentazione più comuni rispetto all'emorragia)[173, 205];
• presenza di aneurismi prenidali o intranidali associati[5];
• pressione arteriosa media all'interno delle arterie di rifornimento elevata, rifornimento 
ematico proveniente da arterie perforanti lenticulostriate[98, 186].
Alcuni AA. hanno chiamato in causa la gravidanza come fattore di rischio fondamentale di 
emorragia: Forster et al.[53] hanno condotto uno studio retrospettivo in donne in gravidanza in 
cui è stato osservato un rischio di emorragia molto elevato, soprattutto durante il secondo se-
mestre (17%), rispetto al rischio di emorragia da loro riscontrato nelle stesse donne non in 
gravidanza (4,5%/anno). Anche Sawin et al.[158], in una loro revisione, hanno osservato un ri-
schio aumentato durante la gravidanza: in questo caso il rischio era aumentato durante il se-
condo e terzo trimestre, ma tale rischio era massimo nella fase subito precedente al parto, ve-
rosimilmente per lo stress causato dall'elevata pressione sistolica (durante queste fasi) sulla 
MAV, aumentata dall'attività di Valsalva. Tuttavia non tutti gli AA. sono d'accordo: Finnerty et 
al.[47] hanno osservato un rischio di emorragia pari alla popolazione generale nelle donne in 
gravidanza, affermando che la decisione di intraprendere una gravidanza (da alcuni AA. rite-
nuta da evitare)[188] dovrebbe, invece, poter essere discussa con il proprio medico. All'oggi 
purtroppo non esistono ancora studi precisi che confermino, in assenza di bias, la possibilità 
che la gravidanza sia correlata o meno a un aumentato rischio emorragico[9].
Come suggerito da da Costa et al.[32], il rischio di emorragia nel contesto delle malforma-
zioni artero-venose potrebbe non essere rappresentato dalla semplice somma dei singoli fattori 
di rischio (clinici, angioarchitetturali ecc.), bensì ognuno di questi, agendo sinergicamente con 
altri fattori di rischio, aumenta in maniera esponenziale la tendenza della MAV ad andare in-
contro a rottura.
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Questi fattori, sebbene aumentino il rischio di nuovo evento emorragico, non necessaria-
mente rappresentano fattori che permettono di identificare pazienti che svilupperanno un'e-
morragia[9].
La maggior parte delle MAV è clinicamente silente per molto tempo, ma presto o tardi esse 
vanno incontro a sanguinamento: nonostante la lesione sia congenita e, pertanto, il paziente 
debba essere considerato a rischio di emorragia sin dalla nascita, tuttavia è stato osservato 
come il maggior numero di casi di emorragia avvenga in soggetti adolescenti o giovani adul-
ti[92].
Come vedremo successivamente, il bilancio tra il rischio di sviluppare un evento emorragi-
co e il rischio di sviluppare complicanze legate al trattamento rappresenta il cardine della va-
lutazione terapeutica. Nonostante vi siano categorie di pazienti in cui il trattamento operativo 
viene indicato per ridurre/eliminare il rischio di emorragia, è possibile identificare un piccolo 
gruppo di soggetti in cui un trattamento conservativo risulta maggiormente indicato a causa di 
un rischio emorragico relativamente basso rispetto a un più elevato rischio operativo[50]:
• pazienti anziani e/o con comorbidità mediche severe;
• pazienti con deficit neurologici importanti provocati da un precedente evento emorra-
gico;
• pazienti asintomatici o paucisintomatici con MAV di grandi dimensioni.
3.5.2. Aneurismi associati
Per aneurisma si intende una dilatazione circoscritta, permanente e persistente, della parete 
di un vaso. L'incidenza di lesioni aneurismatiche associate a MAV è stata dimostrata nel 10-
58% dei pazienti[15]; inoltre, più di una lesione aneurismatica è stata descritta nel 15-20% di 
tutti i pazienti con aneurismi associati a MAV[109].
Le variazioni nell'emodinamica cerebro-vascolare legate alla presenza dello shunt artero-
venoso comportano un aumento dello stress parietale, con “cedimento” della parete del vaso e 
sviluppo progressivo di un aneurisma intracranico[109]. Oltre alla presenza dello shunt, altri fat-
tori di rischio generali (non correlati alla presenza della malformazione) possono favorire lo 
sviluppo di un aneurisma: ipertensione non controllata, fumo, patologie del connettivo ecc.
Gli aneurismi possono essere suddivisi in aneurismi pre-nidali (flusso-dipendenti), intrani-
dali e remoti/displastici (non correlati alla MAV)[152].
Perata et al.[146] hanno identificato, invece, 4 tipi di aneurismi:
• tipo I: aneurismi non correlati alla presenza di modificazioni emodinamiche indotte 
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dalla MAV. Equivalgono agli aneurismi displastici/remoti della classificazione di Re-
dekop[152];
• tipo II: aneurismi prossimali flusso-dipendenti, localizzati al livello del tratto di origi-
ne dal circolo di Willis di rami arteriosi maggiori diretti alla MAV;
• tipo III: aneurismi distali flusso-dipendenti (“pedicle aneurysm”), localizzati lungo il 
decorso del peduncolo arterioso diretto alla malformazione;
• tipo IV: aneurismi localizzati all'interno del nido della MAV.
La presenza di un aneurisma associato aumenta il rischio di emorragia intracranica sino a 
un valore pari al 10%/anno[152]: la rottura di un aneurisma associato alla malformazione rap-
presenta una delle due modalità con cui un'emorragia (intraparenchimale, intraventricolare, 
subaracnoidea) può svilupparsi in un paziente.
Stando all'aumentato rischio legato alla presenza di almeno un aneurisma, soprattutto in 
presenza di particolari fattori di rischio, alcuni AA.[15, 109, 183] suggeriscono una gestione dei pa-
zienti maggiormente aggressiva: Batjer et al.[15] e Li et al.[109] propongono di trattare immedia-
tamente la lesione aneurismatica, soprattutto se si presenta con una morfologia altamente irre-
golare, riservandosi di eliminare la malformazione vascolare associata in un secondo tempo. Il 
motivo principale è dovuto alla convinzione che la comparsa di variazioni emodinamiche in 
seguito all'asportazione della malformazione potrebbe provocare ulteriore stress sulla parete 
aneurismatica, aumentando drasticamente il rischio di rottura e emorragia.
Nonostante ciò, alcuni AA. hanno precisato che un trattamento operativo (chirurgico o di 
embolizzazione endovascolare[50]) dovrebbe comunque essere effettuato su aneurismi intrani-
dali, mentre in alcuni casi poteva essere previsto un trattamento conservativo/osservazione per 
gli aneurismi prossimali. Questo tipo di gestione si basava su alcune osservazioni di Meisel et  
al.[121], i quali hanno riportato un tasso di emorragia significativamente minore negli aneurismi 
prossimali rispetto agli aneurismi localizzati all'interno del nido della MAV.
La presenza di un aneurisma associato alla MAV è più frequente in[5]:
• pazienti anziani;
• lesioni sintomatiche;
• lesioni in sede infratentoriale.
3.5.3. Crisi epilettiche
Le crisi epilettiche rappresentano la seconda principale modalità di presentazione nei pa-
zienti alberganti una MAV, con una frequenza riportata che spazia tra il 25 e il 40% [66, 81, 91] dei 
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pazienti con età compresa tra 30-50 anni[62].
Crisi epilettiche primitive correlate alla presenza della MAV sono estremamente rare nei 
pazienti con età superiore a 65 anni[82, 168]. Il rischio di sviluppare una o più crisi de novo è sta-
to stimato attorno all'1%/anno[9].
Le crisi epilettiche possono essere distinte in[2]:
• crisi semplici focali;
• crisi complesse focali;
• crisi generalizzate:
◦ generalizzate primarie;
◦ secondariamente generalizzate.
Diversi meccanismi fisiopatologici potrebbero spiegare l'associazione di epilessia e MAV:
• emorragia intracranica evidente;
• formazione di depositi di emosiderina e conseguente gliosi a seguito di multiple mi-
croemorragie[161];
• ipertensione e congestione venosa;
• ischemia cronica da furto vascolare nel tessuto cerebrale adiacente una MAV.
Diversi studi sono stati condotti con l'intento di identificare i fattori predittivi di crisi epi-
lettiche sintomatiche[34, 185]: Garcin et al.[62] hanno effettuato uno studio in cui venivano inclusi 
soltanto pazienti in cui le crisi epilettiche rappresentavano la manifestazione primaria della 
MAV (pazienti con crisi epilettiche secondarie a formazione di un ematoma con compressione 
del tessuto circostante erano esclusi). Questi hanno identificato i principali fattori di rischio:
• giovane età[63, 82], sesso maschile[62, 82];
• sede corticale della MAV[63, 82];
• MAV di grandi dimensioni[34, 63, 82];
• localizzazione sovratentoriale della MAV, soprattutto frontale[62,  63] o temporale[63,  82] 
(MAV cerebellari, viceversa, non sembra causino la comparsa di crisi epilettiche[155]);
• drenaggio venoso superficiale[62, 63], soprattutto se coesiste congestione venosa[46];
• MAV “di confine”, ossia aventi una vascolarizzazione arteriosa dipendente da due o 
più rami arteriosi principali del circolo di Willis[62].
Diverse prove mostrano come le crisi epilettiche provocate da MAV possono essere con-
trollate in maniera efficace, utilizzando farmaci anticonvulsivanti di prima scelta, nel 75% dei 
pazienti[9, 185], soprattutto quando non vi sono indicazioni a ulteriori terapie invasive. Tuttavia, 
in presenza di crisi epilettiche refrattarie, potrebbe rendersi necessario pianificare un tratta-
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mento operativo diretto alla rimozione della malformazione vascolare.
I risultati, in questo senso, sono abbastanza controversi: i diversi trattamenti operativi pos-
sono comportare la risoluzione della sintomatologia nella maggior parte dei casi[80, 82], ma pos-
sono, in taluni, comportare la comparsa di nuove crisi epilettiche o il peggioramento di crisi  
pre-esistenti[54, 136]:
• il trattamento chirurgico sembra essere correlato a un miglior controllo delle crisi epi-
lettiche, con un outcome “libero da crisi” raggiunto nell'83% dei pazienti[82];
• le altre due modalità di trattamento hanno una percentuale di successo minore rispetto 
alla chirurgia: 43% (radiochirurgia) e 50% (embolizzazione)[82]; tuttavia, per quando 
riguarda la radiochirurgia, è stato osservato che il controllo delle crisi viene raggiunto 
indipendentemente dal grado di obliterazione della MAV[96]; inoltre un aumento del 
controllo delle crisi epilettiche è stato raggiunto a distanza dal trattamento radioterapi-
co[88], per questo alcuni AA. riportano un buon controllo delle crisi epilettiche nel 55-
94% dei pazienti[50].
3.5.4. Deficit neurologici focali
Deficit neurologici focali possono comparire in una variabile percentuale di pazienti (5-
15%)[59, 81, 142] e, nella maggior parte dei casi (circa il 65%), non sono disabilitanti. In questo 
breve paragrafo tratteremo i deficit neurologici che insorgono indipendentemente dalla pre-
senza di emorragia, infarto, stroke o altre lesioni primitive.
La fisiopatologia è ancora poco chiara: molti AA.[167] sostengono che alla base dello svilup-
po di un deficit neurologico focale sussista un fenomeno di furto vascolare, il quale comporte-
rebbe un quadro di ischemia cronica nel tessuto cerebrale circostante. Tuttavia questa ipotesi 
viene fortemente criticata[119, 122], anche se nuove teorie convincenti non sono state ancora for-
mulate.
Molti studi sembrano mettere in evidenza come abbia un ruolo l'effetto massa esercitato 
dalla lesione sui tessuti circostanti; purtroppo, in molti casi, la comparsa di deficit neurologici 
focali può essere mascherata da altri sintomi clinicamente più evidenti (come ad esempio crisi 
epilettiche generalizzate)[28], ed è per questo che si rende spesso difficile identificare il vero 
substrato fisiopatologico.
Diversi sintomi vengono ricompresi all'interno del gruppo di “deficit neurologici focali”: 
monoparesi, emiparesi, iperestesia, parestesia, emianopsia, disartria, atassia, afasia, aprassia, 
disturbi comportamentali durante l'infanzia/adolescenza, deficit cognitivi.
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In base al decorso clinico, possiamo identificare:
• deficit neurologici stabili;
• deficit neurologici fluttuanti o reversibili;
• deficit neurologici progressivi.
Poche ulteriori informazioni sono note riguardo la storia naturale di questi deficit sviluppati 
primariamente: la scarsa presenza di studi mirati è dovuta alla relativa rarità di pazienti che 
sviluppano primariamente questo corteo sintomatologico[28] nel contesto di una malattia, an-
ch'essa, relativamente rara.
3.6. Diagnosi strumentale
L'imaging riveste un ruolo fondamentale nella diagnosi e nella pianificazione terapeutica 
delle MAV:
• permette la diagnosi di MAV cerebrali in diverse condizioni cliniche;
• permette una valutazione pre-terapeutica in modo da formulare il miglior processo de-
cisionale;
• permette di valutare se una sola modalità terapeutica è sufficiente oppure se il paziente 
necessita di un trattamento multimodale;
• permette la valutazione post-terapeutica.
Nonostante l'avvento di tecniche di imaging sempre più fini e precise, è stato osservato, in 
uno studio di popolazione della durata di 10 anni (Gabriel et al., 2010) [61], che il numero di 
casi individuati si aggira attorno a 1,3/100.000/anno.
La TC rappresenta lo strumento di prima scelta nei pazienti che si presentano con deficit 
neurologici correlati alla presenza di una MAV andata incontro a rottura, poiché ha una mag-
gior sensibilità nel visualizzare un fatto  emorragico nelle prime ore,  identificando un'area 
(emorragica) con alterato contrasto rispetto al parenchima cerebrale e allo spazio subaracnoi-
deo[89]. Difatti, con questo esame, è possibile osservare, nel 95% dei casi, la presenza della le-
sione, la possibilità che questa abbia provocato una emorragia (intracerebrale o subaracnoi-
dea) in seguito alla rottura (Figg. 3.6.1 e 3.6.2), e la possibilità che il paziente abbia sviluppa-
to un idrocefalo.
Alla TC senza m.d.c., la MAV intatta viene vista come una lesione irregolare iperdensa, cir-
coscritta o diffusa, talvolta accompagnata da reperti di calcificazioni vascolari o parenchimali; 
tuttavia, spesso, lesioni di piccole dimensioni non vengono visualizzate e possono sfuggire 
alla diagnosi[9]. Con l'iniezione del m.d.c. iodato (angioTC), è possibile osservare l'organizza-
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zione strutturale vascolare della lesione: si possono osservare le arterie perforanti, il nido (più 
o meno compatto o diffuso) e la presenza del drenaggio venoso.
Purtroppo, spesso, la specificità dell'esame TC, con o senza m.d.c., può essere ridotta dalla 
difficoltà nel distinguere una MAV da lesioni di altro tipo, soprattutto se neoplastiche[194].
La RMN rimane un esame fondamentale nella diagnosi e nella valutazione delle MAV: no-
nostante non sia l'indagine di prima scelta nei pazienti che si presentano con un quadro clinico 
che suggerisca una emorragia (poiché un'area emorragica viene visualizzata solo dopo qual-
che ora), tuttavia la RMN ha la capacità di caratterizzare meglio la sede anatomica, le dimen-
sioni e l'angioarchitettura di tali lesioni malformative, soprattutto quando queste si presentino 
intatte (Fig. 3.6.3).
Le MAV si presentano, nelle sequenze T2-pesate, con un aspetto “spugnoso”, ricco di pic-
coli spot vuoti nel loro contesto; è inoltre possibile visualizzare, nelle sequenze T1-pesate, l'a-
spetto architetturale delle arterie perforanti e delle vene di drenaggio [44]. Grazie alla RMN, 
inoltre, è possibile apprezzare i rapporti esistenti tra le strutture vascolari della MAV e il tes-
suto cerebrale circostante[106].
L'angiografia cerebrale transfemorale, nonostante sia una tecnica piuttosto invasiva, rappre-
senta il gold standard per la diagnosi e la valutazione preoperatoria dei pazienti con MAV in-
tracranica. Difatti, grazie alla elevata risoluzione spaziale e temporale, permette di analizzare 
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Fig. 3.6.1: Esame TC con m.d.c. preoperatorio di un  
paziente con emorragia intraparenchimale. Nelle  
immagini è chiaramente evidente il sanguinamento  
intraparenchimale che si estende dalla corteccia  
frontale sino al ventricolo laterale sinistro.
Fig. 3.6.2: Esame TC con m.d.c. postoperatorio che  
mette in evidenza l'assenza dell'area emorragica  
(evacuata) e della MAV, rimossa chirurgicamente, in  
sede fronto-orbitale.
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l'architettura vascolare della lesio-
ne,  oltre agli  altri  fattori  correlati 
alla presenza della MAV (come, ad 
esempio,  la  presenza  di 
aneurismi), così da valutare corret-
tamente le possibili decisioni tera-
peutiche  per  il  paziente.  Inoltre, 
assieme alla RMN, permette di va-
lutare  la  completezza  del  tratta-
mento  nell'immediato  post-opera-
torio[143].
Una tecnica con maggior sensi-
bilità e specificità è rappresentata 
dall'angiografia  superselettiva:  a 
differenza dell'angiografia conven-
zionale,  l'angiografia  superseletti-
va è una tecnica che prevede l'in-
serimento del catetere direttamente 
a livello delle arterie afferenti alla 
MAV,  in  modo  da  permettere 
esclusivamente  la  visualizzazione 
della lesione e dei vasi associati.
La  DSA  (Digital  Subtraction 
Angiography)  è  una  tecnica  di 
imaging che ha ormai soppiantato 
l'angiografia classica nella valuta-
zione  delle  patologie  cerebro-va-
scolari, tra cui anche la valutazio-
ne delle MAV. Si differenzia dal-
l'angiografia  classica  poiché,  gra-
zie ad un lavoro di sottrazione ef-
fettuato  automaticamente  dalla 
macchina, è possibile eliminare tutte le strutture iperdense rispetto al circolo vascolare, in 
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Fig. 3.6.3: Esame RMN con m.d.c., in proiezione coronale (sopra) e  
assiale (sotto). Il paziente è giunto all'osservazione dopo un episodio  
di crisi epilettica: l'indagine mette in netta evidenza la MAV,  
localizzata in sede frontale destra. L'elevata risoluzione temporale e  
spaziale permette, a differenza della TC, di definire accuratamente le  
caratteristiche della malformazione: per questo motivo, l'esame  
RMN è preferito nel caso in cui il paziente giunga all'attenzione del  
neurochirurgo in assenza di segni e sintomi che suggeriscano un  
evento emorragico.
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modo da mettere in maggiore evidenza quest'ultimo. La DSA si basa sull'acquisizione di una 
immagine pre-contrasto definita “maschera”, la quale verrà sfruttata per “sottrarre” le strutture 
che possono nascondere i vasi nelle immagini acquisite successivamente all'immissione del 
m.d.c.
Purtroppo, essendo una tecnica invasiva, l'angiografia (classica, superselettiva, DSA) può 
essere associata ad un aumentato rischio di complicanze, soprattutto tenendo in considerazio-
ne che spesso sono necessari più esami angiografici: deficit neurologici transitori o permanen-
ti, nefrotossicità, danno endoteliale, esposizione ad alte dosi di radiazioni, recidiva emorragi-
ca, eventi tromboembolici, ipotensione/ipertensione transitorie[42, 129]. Cloft et al.[30] hanno va-
lutato il  rischio di recidiva emorragica correlata alla tecnica angiografica nei pazienti  con 
MAV, comparando tale rischio allo stesso presentato da pazienti con altre patologie cerebro-
vascolari (TIA/stroke, SAH, aneurismi): il rischio nei pazienti con MAV si attestava attorno 
allo 0.3%.
Nella valutazione pre-operatoria e intraoperatoria possono rendersi utili ulteriori indagini. 
Difatti è stato osservato che la definizione classica di “aree eloquenti” fornita da Spetzler e 
Martin[164] non corrisponde alla situazione reale che si viene a realizzare nel momento in cui 
una MAV occupa e altera il tessuto cerebrale presente in queste stesse aree: le funzioni vengo-
no riorganizzate in aree differenti (dal giro adiacente sino addirittura alla stessa area nell'emi-
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Fig. 3.6.4: Schematizzazione delle decisioni diagnostiche in base al tipo di presentazione clinica della MAV.
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sfero cerebrale controlaterale) rispetto a quelle che classicamente vengono descritte nell'ana-
tomia normale[104, 105, 160, 187].
Tuttavia ciò non significa che una lesione dei tessuti circostanti alla MAV possa non com-
portare un deficit neurologico grave, soprattutto in quei pazienti che si presentano con minimo 
o nessun deficit neurologico[131, 160]: pazienti che presentano MAV in aree eloquenti devono ri-
cevere una attenta valutazione chirurgica poiché, spesso, in questi il rischio di gravi deficit 
sensitivi e motori post-chirurgici è maggiore rispetto al rischio di danni funzionali dato dal 
normale decorso della malattia[108].
Pertanto, al fine di effettuare una migliore selezione dei pazienti candidati alla microchirur-
gia anche in presenza di lesioni all'interno di aree eloquenti, così da rendere l'opzione chirur-
gica un trattamento sicuro anche in questi pazienti[108], il medico può usufruire di diverse tec-
niche, tra cui:
• RM funzionale (fMRI): tecnica entrata in uso in molti Centri sia per la facilità di uti-
lizzo, sia, principalmente, per la capacità di valutare i rapporti anatomici tra la MAV e 
le strutture circostanti[60]. È una tecnica che permette l'identificazione precisa di aree 
eloquenti[187] tramite la valutazione dei cambiamenti del flusso ematico all'interno delle 
stesse aree attivate nel momento in cui al paziente viene richiesto di eseguire alcuni 
compiti.
Con la registrazione di tali immagini e l'ausilio del neuronavigatore, il neurochirurgo 
può essere guidato intraoperatoriamente, asportando la malformazione senza lesionare 
il tessuto funzionale circostante.
Tuttavia alcuni AA. criticano l'utilizzo di tale tecnica poiché, nonostante permetta una 
buona valutazione preoperatoria delle aree eloquenti del paziente, spesso sovrastima 
l'estensione delle aree della corteccia funzionale (a causa dell'alterata emodinamica 
della stessa MAV)[107, 114, 141];
• registrazione elettrofisiologica intraoperatoria: è una tecnica che prevede il posiziona-
mento di elettrodi a livello di sedi periferiche poste sotto il controllo di aree eloquenti 
di interesse, motorie o del linguaggio, per la registrazione di potenziali motori evocati 
(MEP) o potenziali somatosensitivi evocati (SEP) tramite la stimolazione diretta del 
parenchima cerebrale. Questa tecnica permette perciò l'identificazione delle aree depu-
tate alla funzione motoria (aree motorie primaria e supplementare), alla funzione lin-
guistica (aree di Broca e di Wernicke) e, in caso di MAV del tronco-encefalo, delle 
aree critiche a livello di questa struttura[108].
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Questi elettrodi possono essere posti a livello dei mm. tibiale anteriore o abduttore del-
l'alluce (arti inferiori), deltoide, bicipite, tricipite, flessori del polso, dell'eminenza te-
nar e ipotenar (arti superiori), a livello di faringe (nervi glossofaringeo e vago), lingua 
(nervo ipoglosso) e dei muscoli mimici del volto (nervo faciale). I pazienti devono ri-
cevere una anestesia generale in cui non possono essere inclusi farmaci anestetici ina-
latori e curari (per il blocco dell'attività muscolare). 
Tramite questo monitoraggio, è possibile inoltre distinguere le arterie perforanti dirette 
alla MAV rispetto alle arterie perforanti “en passage” dirette alle aree corticali d'inte-
resse (gli AA. parlano di “occlusione temporanea monitorizzata”)[108]: si posiziona in 
maniera temporanea (per circa 3 minuti) una apposita clip su questi vasi e, se non ven-
gono osservati segni di sofferenza o deterioramento corticale, si può passare alla loro 
definitiva sezione.
Questa tecnica ha permesso resezioni chirurgiche di MAV di piccole o grandi dimen-
sioni in pazienti altrimenti trattati con radioterapia o in maniera conservativa, con svi-
luppo di nessuno o minimi deficit neurologici nella maggior parte dei pazienti:  Gabar-
rós et al.[60] e Lepski et al.[108] hanno osservato un eccellente o buon outcome funziona-
le nel 75-77% dei pazienti a distanza di tempo, con un tasso di resezioni totali compre-
so tra il 67%[60] e l'87%[108].
In quei pazienti in cui la resezione non poteva essere totale, la malformazione veniva 
completamente eliminata con un ciclo di radioterapia[108]: infatti l'efficacia della radio-
terapia è sicuramente maggiore nei pazienti che hanno subito una riduzione del volu-
me della MAV grazie alla resezione chirurgica rispetto agli stessi pazienti con MAV 
non resecata[180,  192]. Gabarrós et al.[60] e Lepski et al.[108] non hanno riportato alcuna 
complicanza intraoperatoria e/o postoperatoria correlata alla tecnica: questo aspetto 
era già stato riportato in precedenza da altri AA.[22, 24].
Una particolare modalità di monitoraggio elettrofisiologico è la cosiddetta “awake sur-
gery”[60]. È una tecnica che viene sfruttata nel momento in cui si devono identificare le 
aree deputate al linguaggio, le quali possono essere ricercate solo grazie alla collabora-
zione del paziente: questi viene addormentato durante il primo tempo dell'intervento 
chirurgico e, una volta raggiunta la dura madre, si passa all'infiltrazione di anestetici 
locali (Lidocaina). A questo punto il paziente viene risvegliato con cura da parte dell'a-
nestesista, in modo da poter passare al mappaggio delle aree del linguaggio: sotto la 
stimolazione diretta del tessuto cerebrale da parte del neurochirurgo, viene richiesto al 
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paziente di eseguire alcuni compiti linguistici testati preoperatoriamente. Nel momen-
to in cui questi sbaglia almeno il 65% dei tests linguistici, il neurochirurgo ha la cer-
tezza di aver identificato le aree del linguaggio circostanti la lesione: a questo punto il 
paziente viene nuovamente sedato.
Indicazioni all'utilizzo della registrazione elettrofisiologica intraoperatoria[60]:
◦ MAV di grandi dimensioni (superiori a 6 cm) con bordi frastagliati, oppure che si 
estendono in profondità nella sostanza bianca;
◦ pazienti in cui i rapporti anatomici della MAV e della circostante area eloquente 
non sono ben identificabili con il solo utilizzo della fMRI;
◦ pazienti che si presentano con MAV intatta e/o crisi epilettiche; viceversa è contro-
indicato in pazienti in stato di coma o con emiplegia/afasia associati all'insorgenza 
di un evento emorragico (questi pazienti sono incapaci a rispondere ai compiti im-
partiti dal neurofisiologo durante il test).
• altre tecniche come PET, MSI (Magnetic Source Imaging), Wada testing: sono esami 
di seconda scelta, spesso non utilizzati in prima battuta a causa della maggior com-
plessità dell'esecuzione dell'esame, dell'elaborazione dei dati, oppure a causa del mag-
gior costo rispetto alla fMRI o alla registrazione elettrofisiologica intraoperatoria.
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4. TRATTAMENTO DELLE MAV
4.1. Razionale e obiettivi del trattamento
Il trattamento operativo delle MAV mira a eliminare il rischio di rottura e di conseguente 
emorragia massiva[164], aspetto che può comportare nel paziente differenti deficit neurologici, 
sino al decesso.
Per raggiungere questo obiettivo, si rende necessario intervenire, quindi, con lo scopo di 
obliterare o rimuovere completamente la malformazione: vari studi hanno infatti dimostrato 
non solo che il rischio di emorragia non si azzera sino a quando l'obliterazione non è comple-
ta[125, 174], ma che tale rischio si presenta addirittura superiore rispetto a quello di una MAV non 
rotta e non trattata[125].
Inoltre Forster et al.[54], in uno studio clinico a lungo termine, hanno dimostrato che, in pa-
zienti che ricevevano un'escissione chirurgica completa,  vi era un azzeramento del rischio 
(protezione) di sviluppare un primo episodio o una recidiva emorragica.
Purtroppo tale obiettivo non sempre può essere conseguito: Miyamoto et al.[125] hanno de-
scritto i risultati di un loro studio in cui veniva valutato l'outcome di pazienti con MAV, consi-
derate inoperabili, trattati in via palliativa con i metodi terapeutici all'oggi utilizzati. I risultati 
erano pressochè catastrofici: il tasso di emorragia si attestava attorno al 14,6%/anno a causa 
dell'incompleto trattamento, e ciò comportava dei tassi di morbilità e mortalità correlati al 
trattamento più elevati (rispettivamente 23% e 9,3%) rispetto a quelli ottenuti in altri studi 
(Lawton et al.[100] riportano un tasso di morbilità dello 0-5% per i pazienti di grado I-II).
Questo porta a concludere che in pazienti con MAV inoperabili, il trattamento operativo 
palliativo aumenta il rischio di morbilità e mortalità rispetto al trattamento non operativo [125]: 
tuttavia in precedenti studi è stato evidenziato che, anche in presenza di MAV inoperabili, se 
era presente un fenomeno di furto intracerebrale clinicamente evidente, il trattamento operati-
vo comportava dei benefici[116, 175].
Pertanto il trattamento di queste complesse lesioni vascolari non può essere standardizzato: 
sono ormai moltissimi gli studi che suggeriscono la necessità di “ritagliare” il trattamento in 
base al tipo di paziente[103].
Nonostante ciò, sono stati fatti moltissimi tentativi volti a riconoscere i principali fattori  
che possono influenzare negativamente la storia naturale della malattia e/o la prognosi del pa-
ziente, così da valutare il miglior trattamento per il malato. Tra questi si riconoscono[41, 113]:
• fattori correlati alla malformazione:
◦ dimensioni: MAV di piccole dimensioni;
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◦ sede: profonda (a livello dei gangli della base, della capsula interna, del talamo o 
del corpo calloso) o infratentoriale (MAV del tronco encefalico o del cervelletto);
◦ morfologia del nido (compatta o diffusa);
◦ numero e tipo di arterie di rifornimento: singola arteria perforante;
◦ numero e tipo di vene di drenaggio: singola vena drenante localizzata in profondi-
tà;
◦ altre anomalie associate: aneurismi (principalmente prossimali o intranidali), fisto-
le artero-venose dirette, presenza di varici a livello delle vene di drenaggio, stenosi 
o occlusione dei rami venosi.
• fattori correlati al paziente:
◦ età avanzata, sesso maschile;
◦ condizioni mediche generali;
◦ stile di vita;
◦ occupazione lavorativa.
• fattori correlati al chirurgo e all'équipe medica.
La conoscenza di questi e di altri fattori rimane alla base della decisione terapeutica per il 
paziente poiché “la decisione di raccomandare l'intervento chirurgico si basa su un oggettivo 
bilanciamento dei rischi a lungo termine, presentati da una MAV non trattata, con i più imme-
diati rischi di un trattamento operativo”[164].
È quindi ormai chiaro che la decisione riguardante le modalità di gestione e di trattamento 
rimane, ancora oggi, una sfida per ogni medico[70].
4.2. Classificazione di Spetzler-Martin
Intorno al 1986, R. F. Spetlzer e N. A. Martin[164] proposero una classificazione che permet-
tesse di formulare la migliore decisione terapeutica basata sul bilanciamento del rischio di un 
trattamento conservativo rispetto al rischio di un trattamento operativo: nonostante siano state 
fatte successive valutazioni e modifiche che hanno portato a nuove classificazioni [103], la clas-
sificazione di Spetzler e Martin rimane tutt'ora la più utilizzata[35] e, sicuramente, una tra le più 
affidabili e semplici da utilizzare[67, 178]. La sua popolarità è legata alla sua semplicità e alla sua 
elevata predittività nel valutare possibili deficit neurologici postoperatori[132].
Nel formulare tale classificazione, Spetzler e Martin hanno cercato di soddisfare caratteri-
stiche che altre classificazioni presenti in quel momento non possedevano. Difatti, sino a quel 
momento esistevano classificazioni che, nonostante fossero di facile applicabilità, risultavano 
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troppo superficiali e basate su pochi e semplici criteri (come le dimensioni o la sede della 
MAV)[110]; viceversa erano disponibili classificazioni che valutavano vari aspetti relativi alla 
malattia in maniera troppo complessa, per cui mancavano di una delle caratteristiche, fonda-
mentali per il medico, di questo tipo di strumenti: la semplicità e la rapida applicabilità al letto 
del paziente[145].
Le MAV sono caratterizzate da alcuni fattori che ne identificano un maggiore o minore ri-
schio chirurgico. Tra questi vi sono le dimensioni, la sede e la posizione all'interno di aree ce-
rebrali “eloquenti”, il numero di arterie di rifornimento, la quantità di flusso attraverso la le-
sione (aspetto che condiziona anche il numero di connessioni artero-venose intralesionali, il 
grado di furto intracerebrale al tessuto cerebrale circostante e il pattern di drenaggio venoso) 
e, infine, l'accessibilità chirurgica.
Tutti questi fattori, sebbene fondamentali nel caratterizzare con la massima accuratezza la 
lesione, potrebbero rendere tale classificazione di difficile utilizzo e poco maneggevole.
L'esperienza e la valutazione clinica hanno permesso di riconoscere la presenza di una cor-
relazione tra tutti questi fattori, così da rendere una classificazione complessa molto più sem-
plice e maneggevole. La classificazione così proposta da Spetzler e Martin identifica tre varia-
bili generali che, nonostante rendano questo strumento di facile e rapido utilizzo, permettono 
anche di non trascurare nessuno dei fattori critici che condizionano la storia naturale delle 
MAV.
Le tre  variabili  non indipendenti  considerate  nella  classificazione  di  Spetzler  e  Martin 
sono:
• dimensioni della MAV;
• pattern di drenaggio venoso;
• eloquenza delle regioni cerebrali circostanti la MAV.
La dimensione della MAV viene valutata tramite esami strumentali necessari nel percorso 
diagnostico: TC, RMN e angiografia permettono la diagnosi di lesione e la valutazione delle 
dimensioni tramite la misurazione del diametro maggiore.
Le MAV vengono distinte in:
• piccole: dimensioni inferiori a 3 cm;
• intermedie: dimensioni comprese tra 3 e 6 cm;
• grandi: dimensioni superiori a 6 cm;
La valutazione delle dimensioni non rimane un valore prettamente fine a sé stesso. Infatti  
all'interno di questa variabile devono essere considerati altri fattori critici:
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• MAV di grandi dimensioni (superiori a 6 cm) comportano necessariamente una mag-
gior complessità chirurgica, risultante in un tempo operatorio maggiore (con i rischi 
correlati alle complicanze dell'anestesia) e in un maggior coinvolgimento del tessuto 
cerebrale circostante durante la resezione;
• le dimensioni delle MAV correlano anche con altri fattori fisiopatologici: numero di 
arterie di rifornimento, entità del flusso ematico all'interno della lesione, grado di furto 
intracerebrale.
In presenza di MAV “piccole” si attribuisce 1 punto; se la malformazione è compresa tra 3-
6 cm, si attribuiscono 2 punti; infine se la malformazione è di grandi dimensioni (superiore a 
6 cm), si attribuiscono 3 punti.
Altro fattore che deve essere valutato, grazie all'utilizzo dell'angiografia, è il pattern di dre-
naggio venoso. All'interno di questa variabile vengono identificati:
• drenaggio venoso superficiale: si definisce superficiale quando il sangue passante at-
traverso la malformazione viene condotto, attraverso le vene di drenaggio, direttamen-
te verso i sistemi venosi corticali;
• drenaggio venoso profondo: si definisce profondo quando i sistemi di drenaggio inte-
ressati sono proprio quelli profondi, ossia che drenano verso la grande vena cerebrale 
di Galeno. In particolare, vengono definiti profondi i sistemi costituiti dalle vene cere-
brali interne, dalle vene basali e dalle vene cerebellari precentrali.
Nataf et al.[138] hanno valutato la correlazione tra rischio di emorragia e drenaggio venoso 
profondo, e hanno osservato che vi era una forte correlazione tra i due aspetti.
Inoltre va ricordato che il pattern di drenaggio venoso condiziona l'accessibilità chirurgica: 
un drenaggio di tipo venoso profondo, anche se di piccole dimensioni, rende ovviamente com-
plesso l'intervento chirurgico della lesione, comportando anche il rischio di effettuare un'a-
sportazione incompleta.
Se è presente un drenaggio venoso profondo si attribuisce 1 punto, mentre se il drenaggio 
venoso è superficiale non viene attribuito alcun punteggio.
L'ultima variabile da valutare è l'eloquenza delle regioni cerebrali adiacenti alla lesione. 
Vengono definite “eloquenti” quelle regioni responsabili di funzioni espressive quali il lin-
guaggio, la vista, il movimento o molte altre, che, se lesionate, portano a un deficit neurologi-
co gravemente disabilitante. Viceversa, aree cerebrali caratterizzate da funzioni “minori” o in 
cui un danno non comporti una disabilità permanente vengono considerate “aree non eloquen-
ti”. Le regioni eloquenti considerate da Spetzler e Martin[164] sono (Fig. 4.2.1):
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• l'area  sensitivo-moto-
ria;
• l'area  del  linguaggio 
(aree  di  Broca  e  di 
Wernicke);
• l'area adibita alla vista 
(la  cosiddetta  “cortec-
cia visiva”);
• il talamo e l'ipotalamo;
• la capsula interna;
• il tronco encefalico;
• i peduncoli cerebellari;
• i  nuclei  cerebellari 
profondi.
Le aree qui non considerate 
vengono definite non eloquenti: aree non eloquenti sono ad esempio le porzioni anteriori dei 
lobi frontali e temporali, oppure le strutture cerebellari (esclusi i peduncoli cerebellari e i nu-
clei  profondi).  L'identificazione  strumentale  delle  aree  eloquenti  renderebbe,  tuttavia,  più 
complesso il percorso diagnostico-prognostico delle MAV: per tale motivo, Spetzler e Martin 
suggeriscono come aree eloquenti le corrispondenti aree anatomiche. L'identificazione delle 
aree eloquenti può, quindi, avvenire grazie all'utilizzo delle convenzionali tecniche strumenta-
li; tuttavia, se presenti, dati provenienti da tecniche più complesse (come tecniche di mapping 
elettrofisiologiche) devono essere valutati e considerati.
La localizzazione in aree eloquenti o meno correla con un diverso rischio intraoperatorio e 
postoperatorio (emorragia, edema, deficit neurologici).
Se la MAV si localizza a livello di aree eloquenti, viene attribuito 1 punto; viceversa se 
vengono interessate aree non eloquenti, non viene attribuito alcun punteggio. 
Valutate queste tre variabili, la classificazione prevede di assegnare un punteggio ad ognu-
na di esse (Tab. 4.2.1).  Per quanto riguarda le dimensioni, viene attribuito un punteggio da 1 a 
3 dipendentemente dalle dimensioni (inferiori a 3 cm, comprese tra 3 e 6 cm, oltre i 6 cm). 
Vengono quindi attribuiti 0 o 1 punto alle altre classi, dipendentemente se la MAV si presenta 
rispettivamente in aree non eloquenti o eloquenti e se essa ha un drenaggio superficiale o pro-
fondo.
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Fig. 4.2.1: Rappresentazione delle aree eloquenti corticali descritte da  
Spetzler e Martin[164]. Le aree profonde, non visibili e non riportate in  
questa immagine, sono il talamo, l'ipotalamo, il tronco encefalico, i nuclei  
cerebellari profondi e i peduncoli cerebellari.
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Il punteggio ottenuto dalla somma permette di classificare la MAV in 5 gradi (Fig 4.2.2):
• grado I (1 punto): è una MAV che si presenta di piccole dimensioni (inferiori a 3 cm), 
localizzata in aree non eloquenti e caratterizzata da un drenaggio venoso di tipo super-
ficiale (S1V0E0);
• grado II (2 punti);
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Fig 4.2.2: Rappresentazione dei diversi tipi di MAV identificati da Spetzler e Martin[164]. In ciascun grado 
vengono analizzate le diverse combinazioni di dimensione, eloquenza e drenaggio venoso, permettendo  
l'identificazione di 12 tipi di MAV.
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• grado III (3 punti);
• grado IV (4 punti);
• grado V (5 punti): è una MAV caratterizzata da grandi dimensioni (superiori a 6 cm), 
da un drenaggio venoso parzialmente o totalmente profondo, ed è localizzata in aree 
eloquenti (S3V1E1).
Una MAV di grado I è il tipo 
di lesione caratterizzata da una 
minore  difficoltà  chirurgica  e 
da un minor rischio intraopera-
torio e postoperatorio. Di con-
tro, una MAV di grado V è la 
lesione  che  comporta  il  mag-
gior rischio di morbilità e mor-
talità,  comportando  maggiori 
difficoltà operative:
• necessità  di  ampie  ed 
estese dissezioni;
• difficoltà di controllo delle fragili e profonde vene anomale (piccoli vasi delicati, resi-
stenti alla coagulazione bipolare, che facilmente possono retrarsi e sanguinare in ma-
niera profusa);
• fenomeno della “normal perfusion pressure breakthrough” (NPPB): questo fenomeno, 
teorizzato inizialmente da Spetzler et al.[166], viene concepito per spiegare il meccani-
smo fisiopatologico alla base dell'insorgenza di fenomeni emorragici e edema vasoge-
nico dopo l'occlusione di una MAV di grandi dimensioni. Spetzler et al.[166] ipotizzava-
no che il fenomeno fosse legato a un aumento del flusso ematico attraverso i normali  
vasi cerebrali dopo l'occlusione di una MAV di grandi dimensioni ad alta portata: alla 
base dell'aumento pressorio coesiste la perdita del meccanismo di autoregolazione dei 
vasi cerebrali normali.
Tuttavia studi successivi hanno evidenziato come, in realtà, il fenomeno sia più com-
plesso[95]. Sekhon et al.[159] hanno osservato diversi aspetti anomali in tessuti colpiti da 
NPPB postoperatoria:
◦ aumento  dell'entità  di  gliosi  nel  tessuto  immediatamente  circostante  alla  MAV 
(aspetto assente o scarsamente presente in pazienti con MAV di piccole o medie 
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Tab. 4.2.1: Determinazione del grado della MAV secondo i parametri  
definiti da Spetzler e Martin[164].
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dimensioni);
◦ alterazioni citologiche: aspetti di degenerazione assonale (riduzione dello spessore 
degli assoni), aspetti di demielinizzazione;
◦ neoangiogenesi: questo processo di neovascolarizzazione (aumento del numero dei 
vasi, principalmente di capillari) è stato osservato nel contesto di tessuti sottoposti 
a ischemia e ipossia cronica da furto intracerebrale. Tuttavia questi vasi, sebbene 
capaci di aumentare l'apporto ematico al tessuto, si presentano maggiormente fra-
gili e inclini alla rottura: un aumento acuto del flusso all'interno di questi capillari, 
dovuto a obliterazione/escissione della MAV, potrebbe quindi comportare rottura e 
emorragia massiva.
Al-Rodhan et al.[6] hanno quindi ipotizzato che alla base del meccanismo della NPPB 
possa esistere:
◦ una occlusione dei rami venosi a valle dei capillari, nel contesto del tessuto norma-
le, in risposta all'aumentata iperemia a seguito di occlusione/escissione della MAV, 
con conseguente ristagno ematico a monte dei vasi venosi;
◦ un aumentato ristagno ematico a livello delle arterie, aspetto che potrebbe compor-
tare una esacerbazione dei fenomeni di ipoperfusione, ischemia e edema vasogeni-
co.
All'interno di questa classificazione non rientrano quelle MAV che, a causa di particolari 
aspetti correlati alla malattia o al paziente, vengono considerate “inoperabili”. Queste MAV 
vengono definite di grado VI, e sono lesioni:
• di grandi dimensioni e aspetto “diffuso”;
• disperse in più aree critiche o eloquenti;
• contenute  completamente  all'interno  di  una  struttura  fortemente  critica  (ipotalamo, 
tronco encefalico).
Il concetto di “inoperabilità” di una MAV si basa sull'elevatissimo rischio chirurgico: un 
trattamento operativo di queste lesioni porterebbe il paziente a sviluppare gravi complicanze, 
da deficit neurologici severi con perdita dell'autonomia, sino al decesso.
Nonostante la classificazione di Spetzler-Martin si presenti facilmente e rapidamente appli-
cabile, oggettivamente interpretabile e di elevata accuratezza[67,  178], gli stessi AA. affermano 
che il medico, nel valutare il paziente albergante la MAV, dovrebbe tenere in considerazione 
anche altri fattori propri della malattia e del paziente stesso per calcolare il rischio di emorra-
gia, così da considerare un eventuale trattamento. Alcuni dei fattori da prendere in considera-
-45-
                                                                                              Capitolo 4: Trattamento delle MAV
zione, non ricompresi all'interno della classificazione di Spetzler-Martin, sono stati citati dagli 
stessi AA.[164]:
• MAV non trattate, localizzate a livello della fossa posteriore (cerebellari o del tronco 
encefalico), sembrano avere una prognosi particolarmente pessima o infausta (mRS 
superiore a 2) a causa di un elevato rischio emorragico[59]; inoltre MAV in queste sedi 
possono rendere l'escissione chirurgica maggiormente complessa[182];
• MAV di piccole dimensioni sembrano avere una maggiore propensione a sanguinare 
spontaneamente rispetto a MAV di grandi dimensioni[65] poichè, in queste ultime, una 
minor pressione di perfusione e un maggior numero di vene di drenaggio sembrano es-
sere fattori di minor rischio di rottura[41] [127];
• i bambini hanno un rischio di rottura superiore rispetto a pazienti adulti in fascia di età 
già ad alto rischio (15-40 anni)[25, 147];
• verosimilmente anche le donne in gravidanza presentano un maggior rischio di sangui-
namento clinicamente significante: si ipotizza che ciò sia correlato a un aumento del 
volume ematico circolante e a una maggior pressione arteriosa[3].
Purtroppo la classificazione di Spetzler-Martin subisce alcune critiche a causa di alcuni di-
fetti principalmente legati al metodo utilizzato nello studio da questi condotto:
• mancanza di variabili “pesate” e/o variabili indipendenti[163];
• necessità di formulare delle sottoclassi[100];
• errori interosservatore e intraosservatore [8, 87, 163];
• presenza  di  bias  a  causa  dell'esclusione  di  pazienti  in  cui  è  stato  percepito  un  ri-
schio[130].
Spetzler e Martin[164] hanno proposto questa classificazione per identificare i pazienti passi-
bili di intervento chirurgico; diversi AA. negli anni successivi, hanno provato ad applicare tale 
classificazione anche in pazienti trattati con altri modalità terapeutiche: mentre Hartmann et 
al.[70] e Pollock et al.[149] non hanno trovato alcuna predittività nel caso di pazienti trattati con 
sola embolizzazione o sola radioterapia, Nataraj et al.[139] ne hanno suggerito un utilizzo con 
possibili benefici nella valutazione dei pazienti trattati sia con la sola radioterapia, sia con trat-
tamento multimodale.
Nello studio da noi condotto sarà utilizzata esclusivamente la classificazione di Spetzler-
Martin.
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4.3. Altre classificazioni
Nonostante l'accuratezza e la semplicità d'uso della classificazione di Spetzler-Martin, nel 
corso del tempo sono state formulate altre classificazioni che permettessero di rafforzare ulte-
riormente l'indicazione chirurgica in alcuni pazienti, semplicemente tenendo in considerazio-
ne pochi altri fattori di rischio oggettivabili: l'obiettivo di queste ulteriori classificazioni non è, 
quindi, quello di sostituire la già ottima classificazione di Spetzler-Martin, bensì di conferma-
re e rafforzare l'indicazione chirurgica per alcune categorie di pazienti.
Lawton et al.[103] hanno valutato l'efficacia e l'utilità di una “classificazione supplementare” 
da loro stessi formulata dopo aver rilevato alcuni difetti presenti nella classificazione in uso:
• la classificazione di Spetzler-Martin pone il limite tra operabilità a basso rischio e ope-
rabilità ad alto rischio nel passaggio tra MAV di grado III e MAV di grado IV. Nello 
studio di Lawton et al.[100] è stato osservato, invece, che la decisione di operare o meno 
dovrebbe essere considerata non per le MAV di grado IV-V, bensì per alcune sottoclas-
si di MAV di grado III: è stato osservato, ad esempio, che MAV di dimensioni interme-
die (3-6 cm) localizzate in aree eloquenti (S2V0E1) hanno un outcome peggiore ri-
spetto a MAV di piccole dimensioni, localizzate in aree eloquenti, con drenaggio veno-
so profondo (S1V1E1). Sarebbe perciò auspicabile valutare l'introduzione di una sot-
toclassificazione nel contesto delle MAV di grado III sec. Spetzler-Martin[100, 141];
• la definizione di “aree eloquenti” servita da Spetzler e Martin frequentemente non ri-
specchia quella che dovrebbe essere applicata nella pratica clinica: spesso, a causa di 
un fenomeno di plasticità neuronale, si verifica una “ricollocazione” delle funzioni 
principali da aree circostanti la MAV verso zone limitrofe o addirittura controlaterali, 
facendo perdere la corrispondenza tra sede anatomica e sede “fisiopatologica” delle 
aree eloquenti. 
L'utilizzo della fMRI in fase preoperatoria potrebbe facilitare il riconoscimento delle 
aree veramente eloquenti nel paziente[187].
Inoltre Lawton et al.[103] sottolineano come vi siano fattori prognostici critici che non ven-
gono riconsiderati nella classificazione di Spetzler-Martin (Tab. 4.3.1):
• età: rappresenta un fattore prognostico fondamentale, utile per la valutazione sia del ri-
schio chirurgico correlato alle condizioni del paziente, sia dell'outcome del paziente 
stesso. Nella classificazione proposta da Lawton et al. sono stati identificati arbitraria-
mente due cut-off:
◦ il cut-off dei 20 anni è stato stabilito poiché, nonostante i pazienti di età inferiore 
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abbiano un maggior rischio di rottura, questa fascia di popolazione presenta una 
maggiore tolleranza alla chirurgia, un recupero neurologico migliore e/o un buon 
grado di plasticità neuronale[156];
◦ il cut-off dei 40 anni è stato stabilito per identificare una fascia di popolazione più 
frequentemente affetta da comorbidità rispetto a quella fascia di popolazione gene-
ralmente sana.
Se il paziente ha una età inferiore a 20 anni, viene attribuito 1 punto; una età compresa 
tra 20 e 40 anni viene valutata con 2 punti; infine una età superiore a 40 anni viene va-
lutata con 3 punti;
• presentazione clinica: come visto in precedenza, l'insorgenza di un evento emorragico 
aumenta enormemente il rischio di recidiva emorragica nel breve termine[66, 93]; inoltre 
una presentazione con emorragia comporta un maggior numero di deficit neurologici, 
sia preoperatoriamente che durante il follow-up[31, 101, 141].
Nonostante ciò, Lawton et al., sostenuti anche da altri studi[101], affermano che la pre-
sentazione con emorragia rappresenta un fattore operativo positivo poiché riduce le 
difficoltà correlate alla tecnica chirurgica. Difatti la presenza di un ematoma comporta:
◦ la formazione di un piano di resezione posto tra la MAV e il tessuto cerebrale nor-
male, grazie alla dissezione prodotta dal sanguinamento stesso;
◦ la creazione di uno “spazio di lavoro” nel momento in cui l'ematoma viene evacua-
to;
◦ la possibilità di raggiungere MAV profonde altrimenti inaccessibili;
◦ la riduzione del flusso intralesionale: a causa della compressione esercitata dall'e-
matoma sulle strutture circostanti, le arterie possono presentarsi compresse e obli-
terate, e ciò comporta riduzione del flusso e del rischio di sanguinamento durante 
la manovra di resezione delle stesse arterie.
Al paziente che si presenta con rottura della MAV e emorragia viene attribuito 1 pun-
to; in caso contrario non viene attribuito alcun punteggio;
• morfologia del nido: vengono distinti due tipi di MAV:
◦ MAV compatte: sono lesioni anomale facilmente riconoscibili agli esami strumen-
tali (RMN, angiografia) poiché caratterizzate da margini chiari, ben definiti, e da 
un compatto e circoscritto groviglio di vasi perfettamente distinguibile dal tessuto 
cerebrale circostante; spesso, nel contesto del nido, è presente una scarsa quantità 
di tessuto cerebrale;
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◦ MAV diffuse: sono lesioni anomale poco caratterizzabili, poiché costituite da mar-
gini sfumati, frastagliati, e da un groviglio di vasi alquanto dispersi e scarsamente 
coesi; nel contesto del nido è presente una quantità variabile di parenchima cere-
brale.
Anche questo aspetto è facilmente riconoscibile agli esami strumentali.
Per la valutazione della morfologia, non è tanto importante l'aspetto quantitativo (il 
grado di diffusività di una MAV rispetto a quello di compattezza), ma risulta fonda-
mentale, al fine di valutare il rischio chirurgico, l'aspetto qualitativo (MAV compatta 
vs diffusa).
Se la morfologia della MAV è quella diffusa, viene attribuito 1 punto; se la MAV ha 
una morfologia compatta, non viene attribuito alcun punteggio;
• presenza di arterie di rifornimento profonde: questo rappresenta l'unico fattore che non 
mostrava alcuna correlazione statisticamente significativa con il rischio chirurgico e 
con l'outcome del paziente dal punto di vista clinico, pertanto l'unico che non è stato 
preso in considerazione nella classificazione proposta da Lawton et al.[103].
Tuttavia la presenza di uno o più di questi rami caratterizza la morfologia della MAV: 
spesso queste  arterie  contribuiscono a formare quei  margini  frastagliati  tipici  delle 
MAV diffuse.
Pertanto, considerando la morfologia della MAV come fattore prognostico diretto, La-
wton et al.[103] ipotizzano che la presenza di più arterie di rifornimento profonde possa 
aumentare indirettamente il rischio chirurgico.
L'aspetto che gli stessi AA. descrivono come fondamentale rispetto alla classificazione di 
Spetzler-Martin, oltre alla maggior predittività, è la dinamicità della classificazione stessa. Di-
fatti, mentre la classificazione di Spetzler-Martin permane invariata (sia nel tempo che pre- e 
postoperatoriamente), la classificazione supplementare suggerita da Lawton et al. può cambia-
re: il paziente può crescere/invecchiare e passare da una fascia d'età alla fascia successiva, la 
MAV può rompersi con il tempo, oppure può perdere la sua diffusività a seguito di trattamenti 
radioterapici.  In questa maniera la variazione del punteggio attribuito al paziente potrebbe 
cambiare la valutazione del chirurgo: una MAV trattata con radioterapia potrebbe divenire 
passibile di intervento chirurgico dopo un trattamento radioterapico efficace che abbia per-
messo la perdita di diffusività della MAV[103].
Gli AA., tuttavia, suggeriscono l'utilizzo della loro scala di valutazione soltanto come “sup-
plemento” alla classificazione di Spetzler-Martin  (Tab. 4.3.1): nonostante abbiano osservato 
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una maggiore predittività, gli stessi AA. sostengono come l'utilizzo di questa classificazione 
debba essere fatto con l'intento di rinforzare o sconsigliare ulteriormente la raccomandazione 
a un trattamento operativo formulata con la classificazione di Spetzler-Martin. Infatti è stato 
osservato che, nel momento in cui vi sia accordo tra le due classificazioni (grading I o II sec. 
S-M e basso grado della scala supplementare, oppure grading IV o V e alto grado della scala 
supplementare), la predittività era addirittura superiore rispetto alle due scale singolarmente 
utilizzate. Viceversa, nel momento in cui non vi era accordo tra le due classificazioni, la scala 
supplementare poteva modificare la gestione del paziente, identificando quei casi con basso 
grado sec. S-M ma ad elevato rischio chirurgico (e viceversa).
Lawton et al., infine, suggeriscono come vi possano essere delle limitazioni nonostante l'e-
levata predittività delle due classificazioni associate. Difatti essi sostengono che vi potrebbero 
essere altri fattori che potrebbero alterare l'outcome chirurgico al di fuori delle 6 variabili 
identificate: ad esempio una precedente irradiazione della lesione potrebbe agevolare un trat-
tamento chirurgico poiché potrebbe permettere una migliore resezione della lesione[157].
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Tab. 4.3.1: Descrizione delle classificazioni attualmente in uso per la valutazione delle MAV. In questa tabella  
sono riportate le caratteristiche valutate nella classificazione di Spetzler-Martin[164] e nelle classificazioni  
supplementare e completa proposta da Lawton et al.[103].
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Nel 2011 Spetzler e Ponce[165] hanno revisionato il precedente sistema di classificazione di 
Spetzler-Martin. Hanno pertanto proposto una classificazione che risultasse più semplice e 
chiara, al fine di migliorare il processo di valutazione terapeutica.
Essenzialmente in questa classificazione vengono tenute in considerazione le stesse carat-
teristiche presenti nella classificazione di Spetzler-Martin (dimensioni, localizzazione in aree 
eloquenti, drenaggio venoso) ma, invece di suddividere le MAV in 5 gradi, le hanno riunite 
più semplicemente in 3 classi in base alle differenze statisticamente significative presenti tra 
outcomes chirurgici in gruppi di pazienti. La classificazione così proposta prevede:
• classe A: riunisce i gradi I e II di Spetzler-Martin. In questa classe l'indicazione tera-
peutica principale è la resezione chirurgica;
• classe B: comprende il grado III di Spetzler-Martin. Questa rappresenta la classe più 
“dibattuta” tra i vari studi:
◦ de Oliveira et al.[141] suggeriscono di suddividere il grado III in due sottoclassi:
▪ grado IIIA: MAV di grandi dimensioni;
▪ grado IIIB: MAV di piccole dimensioni presenti in aree eloquenti.
◦ Lawton et al.[100] hanno proposto di suddividere il grado III in ulteriori 4 sottoclas-
si, proponendo differenti combinazioni terapeutiche per ciascuna sottoclasse: i gra-
di III- (S1V1E1) hanno il più basso rischio chirurgico e possono essere assimilati a 
MAV di grado I-II; viceversa i gradi III+ (S2V0E1) hanno un rischio chirurgico 
paragonabile a quello dei gradi IV-V. Infine esistono due ulteriori categorie: il gra-
do III (S2V1E0) a rischio variabile dipendentemente dal paziente, e il grado III* 
(S3V0E0) definito “estremamente raro o virtualmente inesistente”;
◦ Spetzler e Ponce[165] hanno proposto di mantenere il grado III come unica classe B 
poiché sostengono che “la gestione delle MAV di classe B deve essere individua-
lizzata e richiede un approccio multimodale disegnato specificatamente, utilizzan-
do la microchirurgia, le tecniche endovascolari e il trattamento radioterapico”[100, 
141, 165].
• classe C: riunisce i gradi IV e V di Spetzler-Martin. In questa classe l'indicazione tera-
peutica principale è di tipo conservativo, almeno sino a quando il paziente non si pre-
senti  con emorragie ripetute,  deficit  neurologici  progressivi,  presenza  di  aneurismi 
correlati al flusso intralesionale, deficit correlati al fenomeno di furto intracerebrale[68]. 
Il trattamento di tipo conservativo per questa classe trova il razionale nell'elevato tasso 
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di morbilità e mortalità a breve termine, correlato all'intervento, rispetto al relativo 
basso tasso di morbilità e mortalità a breve termine correlato alla malattia[125].
Altre classificazioni introdotte nel corso degli anni non hanno avuto largo successo, oppure 
sono caratterizzate da particolari difetti (complessità, scarso “fitting” tra classificazione e pa-
tologia ecc.). Verranno solo citate alcune delle classificazioni proposte:
• classificazione di Tamaki et al.[181]: valuta le dimensioni della MAV (piccola o grande), 
la localizzazione della MAV (superficiale o profonda) e il numero di arterie perforanti 
di rifornimento (1-2 oppure più di 3). Nonostante questi AA. abbiano identificato l'età 
come fattore statisticamente significativo di predittività chirurgica, hanno scelto di non 
includerlo nel loro sistema di classificazione;
• classificazione di Hunt&Hess[86] riadattata da Hollerhage et al.[83]: valuta la prognosi in 
base al tipo di arteria maggiore che rifornisce la MAV (aa. cerebrale anteriore, cerebra-
le media, cerebrale posteriore, comunicante anteriore, rami arteriosi Rolandici), asso-
ciando anche alcuni fattori clinici.
Purtroppo la classificazione di Hunt&Hess non era inizialmente designata per le com-
plicanze delle MAV (in primis l'emorragia), bensì il suo ruolo è quello di stratificare i 
pazienti con emorragia subaracnoidea dopo rottura aneurismatica;
• classificazione  di  Pertuiset  et  al.[148]:  classificazione  che  valuta  principalmente  gli 
aspetti angiografici della MAV (come il numero di arterie perforanti di rifornimento, il 
calibro di queste arterie e la loro tortuosità) e fattori emodinamici. Purtroppo un tale 
sistema di classificazione si presenta piuttosto complesso poiché richiede particolari 
valutazioni di tipo strumentale e matematico, pertanto poco adatto ad un uso clinico 
quotidiano.
4.4. Modalità terapeutiche
Nel corso degli anni sono state descritte diverse modalità di trattamento dei pazienti con 
MAV cerebrali. Come visto, l'obiettivo principale è quello di eliminare il rischio di emorragia. 
Tuttavia non sempre questo può essere fatto, soprattutto considerando i fattori relativi alla ma-
lattia e al paziente, e pesando il rischio operatorio rispetto a quello che è il rischio di emorra-
gia lungo termine[27]. Per questo, soprattutto per alcuni tipi di MAV (come quelle di grandi di-
mensioni), la scelta del miglior trattamento è ancora controversa[27, 68, 77, 80].
In vista dei risultati ottenuti in alcuni studi effettuati su pazienti con diversi tipi di MAV, le 
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indicazioni principali al trattamento prevedono:
• trattamento operativo differito in caso di presentazione con emorragia intracranica[35];
• trattamento operativo di prima scelta per MAV di grado I-III sec. S-M[67], operando co-
munque una selezione nel sottogruppo di pazienti con MAV di grado III a causa della 
dipendenza dell'outcome post-terapeutico dalle caratteristiche della lesione;
• trattamento operativo nei pazienti con MAV di grado IV-V sec. S-M associate a cefa-
lea o emicrania intrattabile, crisi epilettiche refrattarie e deficit neurologici progressivi 
legati a precedenti eventi emorragici, crisi epilettiche o furto intracerebrale[205].
Sono inoltre passibili di trattamento operativo MAV parzialmente obliterate (nelle qua-
li il rischio di sanguinamento è superiore rispetto al rischio medio di emorragia)[125], 
associate a una storia di precedenti eventi emorragici o in presenza di aneurismi all'in-
terno del nido della lesione: questo tipo di MAV, difatti, è correlato a un elevato ri-
schio di recidiva emorragica[68, 125, 195];
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Fig. 4.4.1: Algoritmo terapeutico proposto da Nataraj et al.[139] per il trattamento multimodale delle MAV.
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• trattamento non operativo o trattamento palliativo in pazienti con MAV non rotte, di 
dimensioni eccessive o con un nido estremamente diffuso, localizzate in sedi profonde 
e critiche[205], soprattutto se il paziente ha un'età superiore a 55 anni[204], è stabile e/o 
privo di deficit neurologici severi[45].
Un esempio di algoritmo terapeutico è visibile in Fig. 4.4.1. Ricordiamo che queste indica-
zioni non sostituiscono la valutazione clinica del paziente: la scelta del trattamento, infatti, 
deve essere fatta in base alle caratteristiche del paziente e della sua malattia. Inoltre la scelta 
del trattamento per ogni particolare paziente deve essere considerata un processo dinamico, in 
evoluzione, proprio a causa della dinamicità della malattia: i criteri di valutazione possono va-
riare nel tempo, permettendo a un paziente precedentemente non raccomandabile di rientrare 
nei criteri per un trattamento operativo[35].
Il trattamento operativo prevede l'utilizzo di:
• microchirurgia;
• radiochirurgia stereotassica;
• embolizzazione endovascolare;
• trattamento multimodale (embolizzazione preoperatoria + microchirurgia, embolizza-
zione + radioterapia, combinazione variabile delle tre tecniche citate).
4.4.1. Terapia medica conservativa
Il trattamento conservativo è indicato in quei pazienti con MAV di grado V e nella maggior 
parte dei pazienti con MAV di IV, soprattutto se localizzate in aree considerate inaccessibili 
(gangli della base, talamo, tronco encefalico): tali MAV, infatti, sono localizzate in aree criti-
che difficilmente raggiungibili tramite un accesso chirurgico, le dimensioni sono spesso trop-
po eccessive affinchè possa essere eseguito un programma di radioterapia e un trattamento di 
embolizzazione endovascolare spesso risulta incompleto, comportando un aumentato rischio 
di emorragia[125]. In questi pazienti il rischio operativo è troppo elevato rispetto al rischio di 
emorragia derivante dalla rottura spontanea della MAV.
Questi pazienti vengono trattati per i sintomi che manifestano (come la cefalea e le crisi 
epilettiche) e vengono seguiti con un follow-up nel tempo, valutando un possibile intervento 
chirurgico nel momento in cui si presentino con un quadro clinico inaccettabile, provocato es-
senzialmente da multipli eventi emorragici[68, 80, 182].
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4.4.2. Trattamento chirurgico
L'introduzione di un tipo di tecnica definita “microchirurgia” per il trattamento di questo 
tipo di malformazioni vascolari, ha permesso di ridurre alcuni rischi chirurgici soprattutto in 
pazienti con MAV di grandi dimensioni[200].
L'intervento di microdissezione chirurgica rappresenta il gold standard del trattamento del-
le MAV proprio per la grande capacità di ottenere la risoluzione della patologia (asportazione 
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Fig. 4.4.2.1: Studio angiografico con Digital Subtraction Angiography (DSA), preoperatorio (proiezione  
coronale (A) e sagittale (C)) e postoperatorio (proiezione coronale (B) e  sagittale (D)) dell'arteria carotide  
interna. Nelle immagini preoperatorie è possibile osservare chiaramente la malformazione e le caratteristiche  
angiografiche, fondamentali al fine della pianificazione terapeutica. Nelle immagini postoperatorie è evidente  
l'assenza di residui della MAV (resezione completa).
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confermata all'angiografia postoperatoria nel 94-100% dei casi)[67, 80].
L'escissione microchirurgica deve essere sempre vista come un approccio in elezione, an-
che  nei  pazienti  che  si  presentano  con  un  quadro  emorragico  legato  alla  rottura  di  una 
MAV[44]: difatti, grazie a un rischio relativamente basso di nuova recidiva emorragica (6% a 6 
mesi dall'evento) rispetto a quello che è il rischio identificato in altre condizioni (ad esempio 
dopo rottura di un aneurisma), è possibile scegliere di evacuare immediatamente l'emorragia, 
in modo da ridurre il rischio di morbilità e mortalità correlate, quindi deferire l'intervento di 
resezione della MAV a un secondo tempo, in elezione (nel momento in cui il paziente è stabile 
e l'intervento è stato ben pianificato), piuttosto che in urgenza, ove il rischio di complicanze è 
sicuramente maggiore. Rappresentano un'eccezione a questa regola le MAV corticali di picco-
le dimensioni, le quali possono essere facilmente resecate durante lo stesso intervento di eva-
cuazione dell'emorragia in emergenza[44].
L'intervento deve essere preceduto da un corretto studio del pattern circolatorio di ciascuna 
MAV (Fig. 4.4.2.1 A e C) e dalla somministrazione di corticosteroidi, anticonvulsivanti e anti-
biotici.
L'escissione microchirurgica prevede diversi accorgimenti[74]: viene effettuata una cranioto-
mia in corrispondenza della sede dove è localizzata la MAV, in modo da effettuare l'accesso 
(interemisferico, trans-silviano ecc.). Guadagnato l'accesso, si effettua una prudente dissezio-
ne  della  dura  madre  e  dell'aracnoide,  sino  a  raggiungere  la  superficie  dell'encefalo  (Fig.  
4.4.2.2 A): da qui, la MAV, se profonda, può essere raggiunta passando attraverso le scissure 
oppure, quando queste non sono disponibili, può rendersi utile una via transcorticale creata 
tramite l'evacuazione di ematomi o la sezione di tessuto cerebrale malacico (dovuto a prece-
denti emorragici), così da non provocare gravi deficit neurologici[102]. Nel caso si opti per una 
via transcorticale, è consigliabile utilizzare un sistema di neuronavigazione[100].
L'identificazione del nido della MAV e dei vasi  associati  deve essere effettuata:  queste 
strutture, spesso, sono localizzate all'interno o nelle vicinanze delle scissure. 
Nel caso in cui la lesione sia localizzata in profondità (a livello del talamo o dei gangli del-
la base), risulta fondamentale identificare tutte le arterie di rifornimento e i vasi di drenaggio: 
prima di passare alla coagulazione e alla sezione dei vasi arteriosi, bisogna assicurarsi che 
questi siano esclusivamente vasi che riforniscono la MAV e non vasi “en passage”, che si por-
tano al tessuto cerebrale circostante. 
Si può perciò effettuare il posizionamento temporaneo di clip apposite; tuttavia, una volta 
confermato che le arterie di rifornimento non si portano a tessuto cerebrale vitale, si passa al-
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l'occlusione di queste a livello del loro ingresso all'interno del nido: questa manovra deve es-
sere effettuata con estrema cautela, soprattutto in presenza di arterie perforanti profonde (sono 
arterie estremamente fragili ad alto rischio di rottura), poiché il rischio è quello di causare una 
emorragia intraoperatoria con successivi gravi deficit neurologici[103]. Durante questo tempo, 
se vengono identificati aneurismi associati alla MAV, questi vengono assicurati tramite l'appo-
sizione di una clip.
L'esclusione della MAV dal rifornimento arterioso comporta il suo completo svuotamento, 
in maniera spontanea o tramite compressione, attraverso il sistema di drenaggio venoso: que-
sto sicuramente facilita la resezione del nido poiché riduce le dimensioni della stessa malfor-
mazione, creando nuovo spazio di lavoro. Altri fattori che potrebbero facilitare l'intervento 
sono la presenza di un ematoma (che separa il piano del nido dal piano del circostante tessuto 
cerebrale) e la morfologia compatta della MAV[103].
Quindi, una volta esclusa la MAV dall'apporto vascolare arterioso, viene effettuata una pru-
dente dissezione del nido dalla superficie sino in profondità, seguendo i bordi dei vasi anomali 
e evitando l'ausilio della coagulazione per non lesionare il tessuto cerebrale circostante (Fig.  
4.4.2.2 B).
Una volta sezionato il nido circonferenzialmente  (Fig. 4.4.2.2 C), si passa alla chiusura 
delle  vene di  drenaggio,  con successiva completa  asportazione della  malformazione  (Fig.  
4.4.2.2 E). Le vene superficiali devono essere prima liberate dalla circostante aracnoide. È 
fondamentale ricordare che l'obliterazione della vena di drenaggio maggiore deve essere effet-
tuata nelle fasi finali dell'intervento, dopo aver accuratamente sezionato le arterie di riforni-
mento dal nido della MAV, in modo da permettere il deflusso del sangue presente all'interno 
dei vasi anomali e da ridurre il rischio intraoperatorio di rottura. 
Al termine dell'intervento, prima di effettuare la chiusura della ferita chirurgica, può essere 
molto utile eseguire una angiografia a sottrazione digitale (DSA) per valutare la completa re-
sezione della malformazione. Hashimoto et al.[72] hanno valutato i vantaggi e gli svantaggi 
della gestione chirurgica delle MAV con DSA intraoperatoria: tramite questa tecnica, è possi-
bile infatti identificare la presenza di arterie perforanti di rifornimento o vene drenanti dalla 
MAV non identificate durante le fasi di resezione, aumentando quindi il numero di casi con 
resezione completa. L'unico svantaggio (attualmente) identificato è l'aumento dei tempi ope-
ratori di circa 1-2 ore. Martin et al.[117] hanno affermato che il costo nei termini di tempo e 
sforzi  nell'includere uno studio  intraoperatorio con DSA è sicuramente minore rispetto  al 
prezzo economico e “umano” in caso di reintervento per incompleta escissione della MAV.
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Fig. 4.4.2.2: Immagini intraoperatorie: dopo aver effettuato la craniotomia e la dissezione  
delle meningi, si identifica la MAV (A) e i rami arteriosi diretti alla malformazione: si passa  
perciò alla chiusura e alla sezione delle arterie dirette alla MAV. Successivamente si opera  
una prudente dissezione del piano della MAV rispetto al tessuto cerebrale circostante (B),  
sino a circondare completamente tutta la lesione (C). Dopo aver sezionato completamente  
la lesione dal tessuto cerebrale sano (D), si elimina completamente il drenaggio venoso. Il  
risultato è visibile in E.
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L'intervento di resezione microchirurgica rappresenta la prima scelta nei pazienti con grado 
I, II e nella maggior parte (anche se non in tutti) dei gradi III sec. S-M. In diversi studi è stato 
valutato il tasso di morbilità e mortalità correlato all'intervento chirurgico nei pazienti con S-
M I-III: questi studi dimostrano un rischio chirurgico inferiore al 10%[67, 71, 80]. 
Sempre in questi pazienti, il rischio di sviluppare deficit neurologici nell'immediato posto-
peratorio si aggirava attorno al 10,9%; tuttavia molti di questi riuscivano a migliorare entro 6 
mesi dall'intervento: la percentuale di pazienti che aveva sviluppato deficit neurologici stabili 
a 6 mesi si attestava attorno al 2,7%[37].
Pazienti con grado IV, V e alcuni gradi III sec. S-M (in particolare S2V0E1), devono essere 
trattati con altri approcci (embolizzazione endovascolare, radioterapia, trattamento multimo-
dale, trattamento conservativo) poiché il rischio chirurgico di deficit neurologici maggiori o 
morte è troppo elevato: Davidson et al.[35] hanno osservato che il rischio chirurgico in questi 
pazienti si attesta di poco superiore al 16%, ma potrebbe anche raggiungere il 41% (a causa di 
alcuni bias presenti nello studio, Davidson et al. hanno invalidato i risultati ottenuti da questo 
gruppo di pazienti). Sempre in pazienti con MAV di grado IV o V sec. S-M, alcuni AA.[10, 80] 
hanno raggiunto un tasso di cura con eccellente o buon outcome nel 60% dei casi di grado IV, 
e un eccellente o buon outcome nel 30-70% dei casi di grado V, ottenendo un outcome insod-
disfacente in un numero troppo elevato di soggetti.
Come abbiamo potuto osservare, quindi, le MAV di grado III sec. S-M rappresentano un 
gruppo eterogeneo di lesioni che presentano un differente outcome dipendentemente dalle ca-
ratteristiche presentate[44, 100]:
• MAV di piccole dimensioni (inferiori a 3 cm), localizzate in aree eloquenti, con dre-
naggio venoso profondo (S1V1E1) hanno un rischio chirurgico simile alle MAV di 
grado I-II;
• MAV di dimensioni intermedie (3-6 cm), localizzate in aree eloquenti, con drenaggio 
venoso superficiale (S2V0E1) hanno un rischio chirurgico simile alle MAV di grado 
IV-V;
• MAV di dimensioni intermedie (3-6 cm), localizzate in aree non eloquenti, con dre-
naggio venoso profondo (S2V1E0) hanno un rischio chirurgico intermedio.
Fattori di rischio chirurgici (identificati nelle classificazioni attualmente in uso)[103, 164]:
• MAV di grandi dimensioni[111, 191]: durante la resezione chirurgica possono favorire un 
maggior numero di emorragie, un maggior danno a carico del tessuto cerebrale e un 
maggior rischio di NPPB[205];
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• drenaggio venoso profondo[163];
• localizzazione profonda;
• morfologia del nido diffusa[40, 163];
• presenza di multiple arterie perforanti profonde[130];
• precedenti eventi emorragici[101];
• sesso femminile, anche se i motivi non sono ancora ben conosciuti[71, 120].
Complicanze chirurgiche:
• rottura intraoperatoria;
• edema post-retrazionale;
• crisi epilettiche di nuova insorgenza;
• fenomeni di trombosi;
• lesioni in aree eloquenti, con sviluppo di deficit neurologici temporanei o permanenti 
(afasia, emiplegia, emianopsia, disfunzioni dei nervi cranici ecc.);
• NPPB: è una complicanza chirurgica che insorge nel 1-18% dei casi (a seconda delle 
caratteristiche della MAV) durante il periodo peri- o postoperatorio[205], specialmente 
in quei pazienti in cui persiste un fenomeno di furto intracerebrale[95]. Consiste nella 
comparsa di edema cerebrale e/o emorragia incontrollabile, nel contesto del tessuto ce-
rebrale circostante la MAV, a causa della perdita del meccanismo di autoregolazione 
delle arteriole e dei capillari normali (non associati alla malformazione): ciò comporta 
lo sviluppo di severi deficit neurologici sino anche alla morte.
Diversi fattori predicono l'insorgenza di NPPB[12]:
◦ insufficiente dilatazione vascolare nel contesto del tessuto cerebrale circostante la 
MAV nel periodo pre-operatorio;
◦ presenza di un'area di iperperfusione nell'immediato periodo postoperatorio;
◦ risoluzione dell'iperperfusione a 1-3 settimane di distanza dall'intervento;
◦ aumento del flusso cerebrale nel tessuto circostante la MAV dopo temporanea oc-
clusione delle arterie di rifornimento.
Il fenomeno è, come detto, legato alla perdita di autoregolazione dei vasi circostanti la 
lesione (in particolare quando di grandi dimensioni), i quali si mantengono dilatati a 
causa di una cronica esposizione a un flusso ematico inadeguato e a un continuo stato 
di ischemia.
L'iperemia che si sviluppa successivamente alla resezione potrebbe spiegare la com-
parsa di edema cerebrale e/o emorragia.
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Una gestione inappropriata dei pazienti a elevato rischio di sviluppare NPPB può peg-
giorare la situazione: in particolare possono favorire l'insorgenza di NPPB nel periodo 
perioperatorio[95]:
◦ l'occlusione di una vena di drenaggio principale in presenza di arterie di riforni-
mento residue;
◦ emostasi intraoperatoria inappropriata;
◦ controllo pressorio intraoperatorio inappropriato.
Prevenzione dell'insorgenza di NPPB[201]:
◦ embolizzazione delle arterie di rifornimento non facilmente raggiungibili durante 
l'intervento di microresezione chirurgica: l'embolizzazione non deve essere effet-
tuata troppo prossimalmente lungo l'arteria principale di rifornimento poiché, in 
questo caso, lo stress sulle piccole arterie collaterali di rifornimento potrebbe esse-
re eccessivo, con un rischio emorragico pari o superiore alla non embolizzazione;
◦ embolizzazione del nido: permette la riduzione dello shunt artero-venoso, con ri-
duzione della quantità di sangue presente nel nido e riduzione dei fenomeni vasco-
lari che possono portare all'insorgenza di NPPB. Purtroppo è stato osservato che 
un intervento di embolizzazione endovascolare del nido mostra un discreto effetto 
di prevenzione soltanto quando l'intervento chirurgico viene deferito ad un mese di 
distanza dal trattamento endovascolare[73];
◦ misurazione intraoperatoria del flusso ematico,  posizionamento di un drenaggio 
ventricolo-peritoneale, utilizzo di suture di “rilassamento” ecc.[205].
4.4.3. Trattamento radioterapico
Sin dalla sua introduzione nel 1970[176], la radioterapia ha permesso il trattamento di centi-
naia di migliaia di pazienti: in questi, la radiochirurgia stereotassica rappresenta una valida al-
ternativa terapeutica, scarsamente invasiva, nel momento in cui un trattamento chirurgico è 
controindicato (principalmente a causa della sede della lesione). Il trattamento radioterapico 
può avere diverse fonti:
• acceleratore lineare;
• sorgente di 60Co (Gamma-knife) (Fig. 4.4.3.1);
• elettroni emessi tramite l'utilizzo di un ciclotrone (effetto Bragg).
In termini di radiobiologia, si parla della MAV come di una malformazione caratterizzata 
da tessuti a risposta tardiva, contenuti all'interno di un tessuto normale a risposta tardiva (pa-
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renchima cerebrale). Il percorso terapeutico diretto verso la guarigione (intesa come completa 
obliterazione della MAV) può avere perciò una durata variabile, ed è caratterizzato da vari 
steps fisiopatologici[202]:
• la somministrazione di una dose di radiazioni comporta lesioni a livello endoteliale, 
con assottigliamento della tonaca intima;
• si osserva una proliferazione delle cellule della tonaca media accompagnata ad un ac-
cumulo di matrice subendoteliale;
• la formazione di aree di sclerosi comporta l'alterazione dei vasi, i quali sono più espo-
sti ad un rischio di trombosi. La formazione di un trombo intraluminale, con conse-
guente occlusione vascolare, rappresenta il successo terapeutico.
Un  trattamento  radioterapico  può  essere 
pianificato in un paziente come unico tratta-
mento, oppure nell'ambito di un trattamento 
multimodale: spesso viene effettuato in pre-
senza di malformazioni che non possono es-
sere trattate per via chirurgica a causa dell'e-
levata morbilità/mortalità associate[78, 79, 182].
L'efficacia  del  trattamento  radioterapico 
può essere valutata soltanto con studi di fol-
low-up a lungo termine. Vari AA. hanno os-
servato un tasso di guarigione (obliterazione 
completa,  visibile  con  esami  strumentali 
come TC, RMN o angiografia) nel 64-79% 
dei pazienti con lesioni di piccole dimensio-
ni, mentre il tasso di guarigione si riduceva 
drasticamente nei pazienti con lesioni di maggiore dimensione (32-47%)[56, 192]. Tuttavia, come 
precedentemente detto, l'obliterazione della MAV viene ottenuta entro un periodo variabile di 
tempo: Huh et al.[85] hanno riportato un tasso di guarigione del 10,2% a 12 mesi, 75,3% a 2 
anni e 89,8% a 3 anni.
Fattori correlati ad un maggior successo radioterapico:
• dimensioni e sede della MAV;
• irradiazione completa della MAV;
• dose somministrata;
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Fig. 4.4.3.1: Il trattamento radioterapico GammaKnife  
si basa sulla capacità di convogliare, in maniera molto  
precisa ,un fascio di raggi in un punto preciso 
all'interno dell'organismo (in questo caso all'interno  
della scatola cranica), in modo da danneggiare in  
maniera reversibile (se la quantità di raggi è bassa) o  
irreversibile (se la quantità di raggi è elevata) un  
determinato tessuto.
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• fattori emodinamici e angioarchitetturali.
La radiochirurgia non è terapeuticamente efficace per tutte le lesioni: all'aumentare delle 
dimensioni (oltre 3 cm), l'efficacia della radioterapia diminuisce significativamente[43, 56]; inol-
tre è stato osservato che persino il 10-15% delle MAV di piccole dimensioni (inferiori a 3 cm) 
non risponde alla terapia[13]. Successivi cicli radioterapici hanno una minor efficacia rispetto al 
primo ciclo di radioterapia[52]. 
Fattori che riducono il successo della radioterapia[50, 52, 56]:
• pazienti con MAV di grado IV-V sec. S-M;
• variazioni nelle dimensioni del nido;
• MAV di grandi dimensioni;
• ricanalizzazione di una precedente porzione di MAV embolizzata;
• dose somministrata insufficiente (inferiore a 14-15 Gy)[43], dose somministrata erro-
neamente[97], altri errori tecnici;
Un trattamento radioterapico deve essere ben pianificato: il risultato non è immediato, ben-
sì è spesso necessario attendere un periodo di tempo (chiamato “periodo di latenza”, ossia un 
periodo compreso tra il ciclo radioterapico e l'obliterazione della MAV) affinché il rischio di 
emorragia sia azzerato. Questo rappresenta il principale svantaggio correlato al trattamento ra-
dioterapico[44]: il periodo di latenza è un periodo che può essere compreso tra 4 mesi sino a ol-
tre 5 anni (mediamente 2 anni)[23] e, durante questo tempo, il rischio di emorragia è pressoché 
uguale, se non superiore[85], al rischio di emorragia dei pazienti non trattati con MAV non rotte 
(2-4%/anno); inoltre non deve essere sottovalutato un, seppur basso, rischio di deficit neurolo-
gici (3-10% in base alla sede della malformazione)[44].
Principali indicazioni alla radioterapia[78, 79, 182]:
• MAV di dimensioni inferiori a 3 cm;
• MAV localizzate in aree non accessibili per via chirurgica;
• pazienti in cui coesistano controindicazioni di tipo anestesiologico (età, comorbidità).
Complicanze[50]:
• lesioni al tessuto cerebrale, soprattutto in prossimità o nel contesto di aree eloquenti 
(6,4%)[57], con necrosi tardiva da irradiazione: è stato osservato che la dose soglia oltre 
la quale si sviluppano lesioni da irradiazione nel tessuto cerebrale circostante la lesio-
ne (“dose marginale”) è di 12 Gy[51];
• lesioni ai nervi cranici (1%);
• crisi epilettiche di nuova insorgenza o peggioramento di crisi epilettiche preesistenti 
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(0,8%);
• aumentato rischio emorragico (principalmente in pazienti anziani con MAV di grandi 
dimensioni)[50];
• tumori secondari (raro);
• decesso.
4.4.4. Embolizzazione endovascolare
L'embolizzazione endovascolare rappresenta un'alternativa terapeutica nei pazienti in cui il 
trattamento chirurgico/radioterapico è sconsigliato per l'elevato rischio di sviluppare compli-
canze (sino alla morte). Deveikis[39] e Martin et al.[118] hanno individuato e categorizzato i di-
versi utilizzi della tecnica endovascolare in:
• curativa;
• palliativa;
• preoperatoria;
• intraoperatoria;
• preradioterapica.
L'utilizzo dell'embolizzazione da sola non ha portato grossi benefici, verosimilmente a cau-
sa della minor efficacia terapeutica rispetto a un approccio chirurgico o radioterapico [55,  112]: 
per questo motivo tale tecnica viene utilizzata spesso in associazione con le altre modalità di 
trattamento (in via pre-chirurgica o pre-radioterapica) al fine di conseguire un maggior nume-
ro di successi in pazienti che, altrimenti, non sarebbero candidabili [36, 38, 112]. L'utilizzo dell'em-
bolizzazione pre- o perioperatoria permette, difatti, una completa resezione di alcune MAV di 
grandi dimensioni con un outcome positivo[203]: può ridurre le dimensioni della MAV, ridurre 
il rischio di sanguinamento intraoperatorio, permettere una maggiore identificazione del piano 
di resezione della MAV, ridurre il rischio di NPPB[17, 27, 111, 203].
La tecnica prevede il posizionamento, tramite un accesso femorale, di un microcatetere a 
livello del ramo arterioso afferente alla MAV. Vari agenti embolizzanti possono essere utiliz-
zati per creare l'occlusione del ramo arterioso: quelli più frequentemente impiegati sono Hi-
stacryl® (N-butil-cianoacrilato) oppure Onyx®,  un particolare agente liquido non adesivo 
composto da DMSO (dimetil-solfossido),  EVOH (copolimero di etilene-alcol polivinilico) e 
polvere di tantalio[190]  (Fig. 4.4.4.1); è possibile optare anche per una obliterazione tramite il 
posizionamento di microspirali (coils)[139].
In passato sono state descritte anche tecniche intraoperatorie a due tempi: il ramo da embo-
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lizzare poteva essere raggiunto tramite l'incan-
nulazione  diretta  di  rami  arteriosi  strategici, 
spesso attraverso aneurismi sui quali venivano 
poi posizionate clips nel momento in cui veni-
va rimosso il catetere.
Il trattamento di embolizzazione preopera-
toria potrebbe, pertanto, aumentare il tasso di 
successo chirurgico e radioterapico (indicazio-
ne principale), ma aiuta anche a ridurre l'entità 
del furto intracranico e ad alleviare alcuni sin-
tomi (indicazione secondaria).
Molto spesso, un trattamento interventistico 
di  embolizzazione  endovascolare  può  essere 
effettuato solo nel momento in cui è stato pia-
nificato  il  tipo  di  intervento  successivo  (mi-
crochirurgico o radioterapico). Infatti deve es-
sere tenuto in considerazione il rischio emorragico nel periodo compreso tra l'intervento di 
embolizzazione e l'intervento chirurgico/radioterapico:  l'occlusione totale difficilmente può 
essere ottenuta[205], pertanto il rischio emorragico risulta significativamente aumentato in caso 
di parziale obliterazione della MAV[68, 125, 195], cui consegue un aumento del tasso di morbilità e 
mortalità sviluppate[112].
Inoltre è stato osservato che, in caso di embolizzazione di una MAV in un paziente con cri-
si epilettiche, si può avere il peggioramento clinico delle stesse crisi. 
Spesso associare i trattamenti terapeutici significa associare i rischi e gli effetti collaterali 
inerenti[153]: per questo, pazienti in cui il trattamento chirurgico/radioterapico non è comunque 
previsto (a causa di fattori di rischio che la sola embolizzazione non può ridurre), può non es-
sere effettuato alcun trattamento interventistico[139].
Diversi AA. hanno riportato il tasso di successo della tecnica endovascolare, da sola e in 
combinazione con altre tecniche: l'asportazione/obliterazione totale della lesione è stata otte-
nuta nel 10-40% dei pazienti trattati esclusivamente con embolizzazione (in una o più sessio-
ni)[64, 197], nel 71% dei pazienti trattati con embolizzazione e radioterapia, nel 99% dei pazienti 
trattati con embolizzazione e microchirurgia[139].
Indicazioni al trattamento interventistico endovascolare:
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Fig. 4.4.4.1: Embolizzazione endovascolare: dopo 
aver raggiunto i principali rami diretti alla MAV 
tramite un accesso femorale, viene immesso all'interno  
dei vasi un particolare agente embolizzante (in questo  
caso Onyx®) che impedisce al sangue di giungere sino  
alla malformazione.
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• embolizzazione di rami arteriosi profondi, non ben raggiungibili attraverso un accesso 
chirurgico (lasciando alla successiva resezione chirurgica i rami arteriosi superficiali 
in modo da evitare complicanze emorragiche)[68];
• “compattazione” e riduzione delle dimensioni del nido di MAV di grandi dimensioni 
nel caso in cui il trattamento radioterapico venga pianificato[50, 85], così da permettere 
un maggior tasso di cura in quei pazienti con lesioni inizialmente troppo grandi per es-
sere trattate con la radioterapia[64]; tuttavia alcuni AA. hanno messo in evidenza che 
talvolta un trattamento interventistico pre-radioterapico potrebbe essere dannoso per la 
successiva radioterapia[151].
Le complicanze possono insorgere nel 4-18% dei pazienti[1] e possono essere:
• embolizzazione incompleta;
• emorragia intracranica;
• ischemia;
• NPPB.
4.5. Aspetti economici correlati alla malattia
Nel percorso decisionale che porta alla pianificazione della terapia per un paziente con 
MAV, deve essere tenuto in considerazione anche l'aspetto economico.
Le malformazioni artero-venose hanno un pesante risvolto economico. Tale aspetto non 
comprende solo il costo delle tecniche diagnostiche sfruttate, del tipo di trattamento pianifica-
to (microchirurgia, radioterapia, embolizzazione) o della riabilitazione, ma, come ormai in 
moltissimi campi medici, contribuiscono anche aspetti legati al paziente: costi per la perdita di 
produttività, per la perdita di autonomia, per le disabilità acquisite dal paziente[7].
Miller et al.[123] hanno cercato di identificare i fattori  che più frequentemente hanno un 
maggiore peso dal punto di vista economico, effettuando inoltre una valutazione precisa del 
costo relativo alla patologia. Fattori correlati a una maggiore spesa:
• età inferiore a 65 anni;
• presentazione clinica con emorragia;
• trattamento operativo delle MAV: precedenti studi hanno valutato il costo di una sin-
gola procedura di ciascun trattamento interventistico:
◦ microchirurgia: 15.242 €[193];
◦ radioterapia: 7920 €[193];
◦ trattamento endovascolare:  3975-4627 €[75, 144].
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Miller et al.[123], a differenza di altri AA., hanno cercato di valutare i diversi aspetti econo-
mici correlati alla malattia. Alcuni risultati economici sono di seguito riportati:
• costo correlato alla terapia (costi diretti): la spesa maggiore si aveva in caso di embo-
lizzazione seguita da radioterapia, quindi embolizzazione seguita da chirurgia, infine 
esclusivamente chirurgia. Il trattamento più economico era quello di embolizzazione;
• costi inerenti la perdita di produttività (costi indiretti): i costi indiretti erano sicura-
mente maggiori rispetto ai costi diretti. Difatti la perdita di produttività legata alla ma-
lattia o ai trattamenti ricevuti comportava una perdita economica valutata attorno ai 
20.000 €/persona/anno.
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5.  MALFORMAZIONI ARTERO-VENOSE CEREBELLARI
All'interno del nostro studio sono stati inclusi 5 pazienti (13.8%) con MAV cerebellari: per-
tanto, per comprenderne le implicazioni cliniche, terapeutiche e prognostiche, si rende neces-
saria una breve trattazione dell'argomento.
Le MAV cerebellari costituiscono meno del 15% di tutte le MAV intracraniche[11] e, per tale 
motivo, molti AA. hanno ricompreso queste lesioni all'interno delle “MAV della fossa cranica 
posteriore” o “MAV infratentoriali” assieme alle MAV del tronco cerebrale[31, 91, 162]. Tuttavia, 
proprio a causa delle importanti differenze rispetto alle MAV tronco-encefaliche, Rodrìguez-
Hernàdez et al.[155] hanno proposto una loro identificazione in una classe separata.
Gli stessi AA. hanno rivisto la classificazione di Yasargil[199], il quale distingueva le MAV 
cerebellari in 7 sottotipi (emisferiche superiori, emisferiche inferiori, vermiane superiori, ver-
miane inferiori, cerebello-pontine, giganti e le fistole), modificandola. Hanno perciò proposto 
la seguente classificazione[155], la quale sembrerebbe presentare delle ottime correlazioni ana-
tomo-chirurgiche:
• suboccipitali: sono anomalie vascolari localizzate al di sopra della superficie posterio-
re del cervelletto (la quale si affaccia all'osso occipitale), inferiormente ai seni trasver-
so e sigmoideo. La superficie suboccipitale è suddivisa in superiore e inferiore dalla 
presenza della scissura suboccipitale, assieme ad altre scissure minori (scissura petro-
sa,  scissura orizzontale,  scissura prebiventrale,  scissura tonsillo-biventrale),  e  com-
prende i lobuli biventre, semilunare superiore e semilunare inferiore;
• tentoriali: MAV localizzate al di sopra della superficie tentoriale del cervelletto, nel 
cui contesto sono presenti i lobuli quadrangolare, semplice e semilunare superiore. La 
superficie tentoriale del cervelletto è suddivisa in anteriore e posteriore dalla presenza 
della scissura primaria (o tentoriale), la quale separa i lobuli quadrangolare e semplice 
(localizzati a livello degli emisferi) dal culmen e dal declive (localizzati a livello del 
verme);
• della rocca petrosa (o petrose): la superficie petrosa è la porzione anteriore del cervel-
letto che si affaccia direttamente alla superficie posteriore della rocca petrosa, appena 
dietro l'angolo ponto-cerebellare. La superficie petrosa è suddivisa in superiore e infe-
riore dalla presenza della scissura orizzontale, la quale si continua sino alla superficie 
suboccipitale a separare i lobuli semilunari in superiore e inferiore. La superficie pe-
trosa comprende i lobuli flocculare, semplice, semilunare, biventre e la superficie an-
teriore del lobulo quadrangolare;
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• vermiane: il verme è una struttura impari e mediana del cervelletto, posta tra i due 
emisferi cerebellari. MAV a questo livello possono ritrovarsi sulle superfici suboccipi-
tali e petrose, ma devono essere classificate come MAV vermiane. Il verme è suddivi-
so in:
◦ verme inferiore: localizzato in una depressione profonda (chiamata “incisura po-
steriore cerebellare”) posta tra i due emisferi cerebellari, visibile sulla superficie 
suboccipitale;
◦ verme superiore: rappresenta l'apice, il punto più alto del cervelletto. Si localizza 
appena al di sotto del seno retto, nel punto di unione tra la grande falce cerebrale e 
il tentorio del cervelletto. Da questo punto, il verme superiore si porta inferiormen-
te e posteriormente sino all'incisura cerebellare posteriore.
La superficie tentoriale del verme comprende il culmen, il declive e il folium vermis; 
la superficie suboccipitale del verme, invece, comprende il tuber vermis, la piramide, 
l'uvola e il nodulo vermiano;
• tonsillari: MAV che si localizzano a livello delle tonsille, strutture ovoidali della por-
zione infero-mediale degli emisferi cerebellari, che si connettono agli emisferi cerebel-
lari tramite i peduncoli tonsillari. La superficie tonsillare è in parte libera e in parte si 
affaccia all'interno della cisterna magna (in particolare nella sua porzione infero-poste-
riore). La superficie anteriore delle tonsille si affaccia alla superficie posteriore del 
tronco encefalico, da cui è separata dalla fessura cerebello-midollare; le due tonsille si 
affacciano a vicenda, separate dalla cosiddetta “vallecula”. La superficie ventrale delle 
tonsille costituisce la metà inferiore del tetto del IV ventricolo. La scissura tonsillo-bi-
ventrale separa la porzione laterale delle tonsille dagli emisferi cerebellari.
Dal punto di vista epidemiologico non sono presenti particolari differenze di età e sesso ri-
spetto alle MAV cerebrali, tuttavia i quadri clinici di presentazione risultano profondamente 
differenti rispetto alle più frequenti malformazioni localizzate nell'encefalo[155]:
• le MAV cerebellari si presentano più frequentemente con una emorragia (78% vs 53%)
[21, 41, 155], e ciò correla con un mRS preoperatorio peggiore e un maggior numero di de-
ficit neurologici durante il follow-up rispetto alle MAV cerebrali[31, 101, 135, 141].
Il motivo per cui le MAV cerebellari hanno una maggiore tendenza a sanguinare non è 
ancora chiaro[50, 170]: difatti, nel loro studio, Rodrìguez-Hernàdez et al.[155] hanno riscon-
trato esclusivamente un lieve aumento della percentuale di MAV caratterizzate da un 
drenaggio venoso profondo rispetto alla percentuale di MAV cerebrali con tale caratte-
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ristica (57% vs 41%); tuttavia le MAV cerebellari presentavano più raramente una lo-
calizzazione in aree eloquenti rispetto alle MAV cerebrali (39% vs 70%), così come il 
numero di arterie perforanti era significativamente superiore nelle MAV cerebrali. In-
fine la percentuale di MAV di piccole dimensioni era pressochè sovrapponibile.
Il rischio di emorragia nei pazienti con MAV cerebellari e aneurismi associati non si 
presentava significativamente aumentato;
• l'aspetto maggiormente caratteristico delle MAV cerebellari è che queste non si pre-
sentano con crisi epilettiche[155]. Questo potrebbe spiegare il motivo per cui le MAV 
cerebellari hanno una più alta incidenza di presentazione con emorragia: infatti, men-
tre una MAV cerebrale (nel 23% dei casi) viene scoperta, prima che vada incontro a 
rottura, proprio per la comparsa delle crisi epilettiche (la MAV non ha il tempo di 
evolvere sino allo stadio della rottura), le MAV cerebellari, in assenza di altri segni cli-
nici come le crisi epilettiche, possono crescere sino a rompersi;
• le MAV tonsillari e tentoriali hanno generalmente un grading sec S-M “integrato” mi-
nore, con una prognosi migliore, mentre le MAV vermiane e petrose hanno un grading 
sec S-M “integrato” maggiore e una prognosi peggiore.
Il trattamento delle MAV cerebellari persegue lo stesso obiettivo delle MAV cerebrali: eli-
minare completamente la lesione, in modo tale da eliminare il rischio di sanguinamento [164]. 
Tuttavia, in caso di MAV cerebellari, l'obiettivo deve essere più totale: considerato il rischio 
emorragico[155],  la posizione attualmente assunta è quella di  una gestione e un trattamento 
maggiormente aggressivi[14, 66, 141]: un trattamento operativo potrebbe essere consigliato anche 
in quella percentuale di pazienti con MAV cerebellare di grado IV o V sec. S-M.
Viceversa, in caso di MAV cerebrale di alto grado (S-M di grado IV o V), tale indicazione 
non è così forte, soprattutto quando la patologia si presenta con crisi epilettiche o in maniera 
asintomatica[100, 157].
Nonostante l'indicazione così forte, nello studio di Rodrìguez-Hernàdez et al.[155] è stata an-
che valutata l'accuratezza della predittività delle classificazioni in uso:
• classificazione di Spetzler-Martin: l'accuratezza della classificazione di Spetzler-Mar-
tin nel predire l'outcome del paziente, così da valutare il tipo di trattamento migliore 
per lo stesso, non era così elevata come nelle MAV cerebrali,  ma era anzi minore. 
Questo è legato a fattori correlati a due delle tre variabili considerate in questa scala:
◦ drenaggio venoso: sebbene la valutazione del tipo di drenaggio venoso abbia una 
elevata predittività nelle MAV cerebrali[164], ciò non è tanto vero per le MAV cere-
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bellari. Difatti vi sono due considerazioni da fare:
▪ il drenaggio venoso cerebellare verso la grande vena cerebrale di Galeno non è 
un indicatore affidabile di profondità della MAV poiché le uniche due vene che 
drenano verso questo sistema (vv. vermiana superiore e cerebellare precentra-
le) sono in realtà vene superficiali;
▪ il drenaggio venoso dai nuclei cerebellari profondi spesso termina in un siste-
ma venoso non-Galenico che si apre direttamente nel seno retto, nel seno tra-
sverso e nella torcula (i quali sono considerati sistemi di drenaggio superficiali, 
per i quali non sarebbe assegnato alcun punto).
◦ aree eloquenti: per definizione[164], le uniche aree eloquenti cerebellari considerate 
nella classificazione di Spetzler-Martin sono i nuclei cerebellari profondi. Questo 
riduce la percentuale di aree eloquenti nel cervelletto rispetto all'encefalo e, pertan-
to, riduce la predittività di questo parametro come indicatore di rischio chirurgico.
• classificazione supplementare (sec. Lawton et al.)[103]: la predittività di questa classifi-
cazione si presentava solo lievemente minore rispetto alla stessa per le MAV cerebrali, 
ed era significativamente maggiore rispetto alla classificazione di Spetzler-Martin per 
le  MAV cerebellari.  L'aspetto  che rende maggiormente affidabile  la  classificazione 
supplementare è proprio l'indipendenza dei fattori considerati rispetto alla localizza-
zione anatomica: l'età[103, 156] e la morfologia della MAV[40, 103] rappresentano fattori in-
dipendenti dalla sede della MAV (sia essa cerebrale o cerebellare), mentre il fattore 
“presentazione clinica” predice maggiormente un peggior outcome proprio a causa 
della maggior tendenza delle MAV cerebellari a presentarsi con una emorragia.
Tuttavia, l'associazione della classificazione di Spetzler-Martin e della classificazione 
supplementare (“classificazione di Spetzler-Martin integrata”) aveva la migliore pre-
dittività rispetto alle due scale singolarmente utilizzate.
Il trattamento di prima scelta per MAV di basso grado e di grado intermedio rimane la mi-
crochirurgia, mentre l'approccio radioterapico è indicato in MAV di grado elevato[157].
Il tipo di intervento è differente in base alla sede della MAV:
• sottotipo suboccipitale (Fig. 5.1 A): la superficie suboccipitale è la più ampia e la più 
accessibile di tutte le superfici cerebellari. L'esposizione della MAV dipende dalla sua 
localizzazione sulla superficie: nonostante la craniotomia suboccipitale laterale rappre-
senti l'approccio più comunemente utilizzato (31%), le MAV suboccipitali hanno la 
maggior varietà di approcci chirurgici (tra cui le craniotomie suboccipitale mediana, 
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suboccipitale laterale, laterale distale, retrosigmoidale estesa, laterale distale-retrosig-
moidale, torculare, laterale distale-retrosigmoidale-torculare e altri approcci combina-
ti,  questi  ultimi 
utilizzati  per  le 
MAV  di  grandi 
dimensioni). 
L'incisione  cuta-
nea  segue  la  li-
nea  mediana  nel 
caso di  cranioto-
mie  mediane, 
mentre  assume 
un  aspetto  “a 
mazza  da  hoc-
key”  nel  caso  di 
approcci  laterali 
e combinati.
La  dissezione 
della  membrana 
aracnoidea è  mi-
nima  perchè  le 
MAV  suboccipi-
tali  vengono  ri-
fornite  da arterie 
superficiali,  rami 
corticali  distali 
delle aa. cerebel-
lare  superiore 
(SCA)  superior-
mente,  cerebella-
re  postero-infe-
riore (PICA) inferiormente, e cerebellare antero-inferiore (AICA) lateralmente, sem-
pre in base alle dimensioni del nido e alla sede della malformazione a livello degli 
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Fig. 5.1: Rappresentazione dei sottotipi di MAV cerebellare. Il sottotipo  
suboccipitale (A) è localizzato sulla superficie posteriore del cervelletto, al di  
sotto del seno trasverso (proiezione laterale sinistra e posteriore). Il sottotipo  
vermiano (B) è localizzato lungo la linea mediana, sia sulla superficie tentoriale  
(superiormente) che suboccipitale (inferiormente) (proiezione laterale sinistra e  
posteriore). Il sottotipo tonsillare (C) è localizzato a livello delle tonsille  
cerebellari in sede paramediana, profondamente nella scissura cerebello-
midollare (proiezione laterale sinistra e posteriore). SCA, arteria cerebellare  
superiore; PICA, arteria cerebellare postero-inferiore; AICA, arteria cerebellare  
antero-inferiore; BA, arteria basilare; VoG, vena di Galeno; IHV, vena  
interemisferica; IVV, vena vermiana inferiore; SVV, vena vermiana superiore;  
PcCV, vena cerebellare precentrale; ToV, vena tonsillare; RtoV, vena  
retrotonsillare; TS, seno trasverso; Torc, torcula, SS, seno retto.
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emisferi cerebellari. Le arterie corticali sono tipicamente unilaterali, e possono essere 
occluse con una incisione circonferenziale attorno al nido della MAV; le arterie pro-
fonde perforanti, viceversa, sono localizzate profondamente rispetto al nido.
Le vene di drenaggio sono tipicamente superficiali (vv. vermiana inferiore e emisferi-
ca inferiore) poiché drenano alla torcula o al seno trasverso. MAV di grandi dimensio-
ni possono, tuttavia, avere un drenaggio venoso che si porta anteriormente verso la 
vena di Galeno oppure controlateralmente. Soltanto MAV profonde e di grandi dimen-
sioni, localizzate nel contesto dei nuclei  cerebellari profondi, sono considerate elo-
quenti;
• sottotipo vermiano  (Fig. 5.1 B): tipicamente localizzato lungo la linea mediana, può 
essere esposto con una craniotomia torculare, la quale permette l'accesso alle superfici 
suboccipitale  e  tentoriale.  MAV vermiane  localizzate  sulla  superficie  suboccipitale 
sono facilmente raggiungibili, mentre le stesse localizzate sulla superficie tentoriale 
sono spesso profonde e necessitano di una dissezione subaracnoidale per raggiungere 
il piano sovracerebellare-infratentoriale. 
Il paziente può assumere diverse posizioni dipendentemente dalle necessità del chirur-
go e dalla sede della MAV.
Le MAV vermiane superiori sono più frequenti delle rispettive inferiori (90% e 10% 
rispettivamente); l'approccio tangenziale deve essere preferito per le MAV superiori, 
mentre quello perpendicolare per le MAV inferiori; in entrambi i casi potrebbe essere 
necessaria la trasposizione del cervelletto. 
MAV vermiane  ricevono arterie  di  rifornimento  dalle  SCA e PICA bilateralmente: 
rami della SCA possono essere identificati sezionando la porzione posteriore dell'arac-
noide a livello della cisterna quadrigemina, con possibilità di guadagnare la fessura ce-
rebello-mesencefalica[154]; rami della PICA, viceversa, originano dalla porzione distale 
dei segmenti corticale e velotonsillare[154]. In entrambi i casi, i rami di rifornimento di-
retti  alla  MAV devono essere  coagulati  e  sezionati  all'origine  della  malformazione 
stessa.
Il drenaggio venoso avviene attraverso la vena vermiana superiore, la quale si apre al-
l'interno della vena di Galeno.
Soltanto MAV profonde e di grandi dimensioni, localizzate nel contesto dei nuclei ce-
rebellari profondi, sono considerate eloquenti; 
• sottotipo tonsillare (Fig. 5.1 C): sono generalmente piccole e paramediane, pertanto un 
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approccio standard suboccipitale è sufficiente. È, inoltre, necessaria l'apertura della ci-
sterna magna (tramite dissezione subaracnoidea), della vallecula e della fessura cere-
bello-pontina, con la successiva separazione della fessura tonsillobiventrale: attraverso 
queste  manovre  è 
possibile  mobiliz-
zare  le  tonsille  e 
guadagnare il con-
trollo  della  PICA 
nello  stesso  mo-
mento.  Possono 
essere presenti ar-
terie “en passage” 
provenienti  dalla 
PICA,  ma  que-
st'ultima  spesso 
stacca  arterie 
esclusivamente di-
rette alla MAV.
Il drenaggio veno-
so  avviene  attra-
verso le vv. tonsil-
lari mediale e late-
rale, retrotonsillari 
superiore  e  infe-
riore: il tutto si apre nella v. vermiana inferiore, la quale scarica direttamente nel seno 
trasverso e nella torcula. Le MAV tonsillari non sono mai eloquenti;
• sottotipo tentoriale (Fig. 5.2 D): localizzato sulla superficie tentoriale del cervelletto, 
può essere raggiunto tramite un accesso tangenziale attraverso una dissezione sovrace-
rebellare-infratentoriale. L'ampiezza della craniotomia (laterale suboccipitale, torcula-
re oppure rettosigmoidale estesa) dipende dalla sede e dalle dimensioni della MAV. Al 
momento dell'accesso, la lisi di adesioni aracnoidali tese tra il bordo posteriore della 
superficie tentoriale e il tentorio stesso si rende necessaria; vene a ponte possono esse-
re sacrificate in un primo tempo se non drenano dalla MAV.
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Fig. 5.2: Rappresentazione dei sottotipi di MAV cerebellare. Il sottotipo  
tentoriale (D) è posto sulla superficie tentoriale, superiormente al seno  
trasverso (proiezione laterale sinistra e posteriore). Il sottotipo petroso (E),  
infine, è posto anteriormente e si interfaccia alla rocca petrosa, lateralmente ai  
nervi cranici VII e VIII (proiezione superiore e anteriore). SCA, arteria  
cerebellare superiore; PICA, arteria cerebellare postero-inferiore; AICA,  
arteria cerebellare antero-inferiore; BA, arteria basilare; PCA, arteria  
cerebrale posteriore; AHV, vena emisferica anteriore; SHVa, vena emisferica  
supero-anteriore; SHVp, vena emisferica supero-posteriore; PV, vena petrosa;  
ToV, vena tonsillare; RtoV, vena retrotonsillare; VCPF, vena della scissura  
cerebello-pontina; TS, seno trasverso; Torc, torcula; SS, seno retto; SPS, seno  
petroso superiore; V, VI, VII, VIII, IX, X, XI, XII (nervi cranici).
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Giunti sulla superficie posteroinferiore del cervelletto, potrebbe essere necessario se-
parare i due emisferi tramite incisioni corticali: la presenza di ematomi e, pertanto, la 
loro evacuazione facilita la suddetta manovra. Separati i due emisferi, è possibile iden-
tificare la MAV che può, quindi, essere sollevata al di sopra del suo piano.
Identificato il nido o la principale vena di drenaggio, viene guadagnata la sede profon-
da. La principale vena di drenaggio è spesso di grandi dimensioni, e la dissezione deve 
avvenire attorno a questa senza provocarne lesioni. Il drenaggio venoso avviene prin-
cipalmente attraverso le vv. emisferiche superiori, localizzate superficialmente, che si 
portano sino al seno tentoriale, al seno trasverso o alla torcula, oppure possono decor-
rere profondamente sino alla v. di Galeno.
Le MAV tentoriali vengono rifornite da rami distali corticali della SCA, spesso unila-
teralmente, che possono essere sezionati durante le fasi iniziali dell'intervento[154]. Le 
MAV tentoriali sono non eloquenti;
• sottotipo petroso (Fig. 5.2 E): localizzato sulla superficie petrosa del cervelletto, può 
essere raggiunto attraverso un accesso retrosigmoidale esteso, il quale si rende partico-
larmente favorevole (massimizza l'apertura sino all'angolo cerebellopontino) se si pas-
sa alla separazione del seno sigmoidale dal seno trasverso. L'approccio è preferenzial-
mente tangenziale piuttosto che perpendicolare, e ciò significa che MAV laterali e po-
steriori possono essere trattate sacrificando piccole quantità di tessuto cerebellare so-
vrastante; in caso di ematomi, la loro evacuazione permette il “rilassamento” del pa-
renchima cerebellare e facilita la manovra di resezione del nido. 
La dissezione subaracnoidale permette l'accesso alla cisterna prepontina, al cui interno 
si possono identificare i nervi cranici VII e VIII e la AICA, principale arteria di rifor-
nimento di queste MAV. Quando la MAV viene rifornita dalla SCA, la dissezione su-
baracnoidale può estendersi superiormente, mentre quando viene rifornita dalla PICA, 
inferiormente. In ogni caso la resezione dei rami di rifornimento può avvenire nelle 
fasi iniziali, anche se spesso non vengono ben visualizzati.
La MAV può essere sezionata circonferenzialmente,  quindi viene ribaltata anterior-
mente per preservare le strutture vitali cerebello-troncoencefaliche, facilitando le fasi 
finali dell'intervento: queste constano della separazione finale del nido dal piano cere-
bellare e della sezione finale delle vene di drenaggio (che devono essere meticolosa-
mente preservate sino alla fine). 
Il drenaggio venoso avviene tramite le vv. emisferiche anteriori e della fessura cerebel-
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lopontina, le quali si portano sino alla vena della rocca petrosa (vena di Dandy) e al 
seno petroso superiore.
Le MAV petrose sono non eloquenti, ma spesso sono localizzate nei pressi di strutture 
vitali troncoencefaliche: per questo, per evitare l'accesso al midollo allungato, è neces-
sario mantenere la dissezione laterale.
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6. STUDIO CLINICO
6.1. Obiettivi
Come abbiamo osservato, molti studi sono stati condotti con lo scopo di delineare un pro-
tocollo diagnostico-terapeutico utile al neurochirurgo, il quale è messo in difficoltà di fronte 
alla decisione sulla possibilità di effettuare un trattamento e su quale sia il trattamento più ef-
ficace.
Difatti, come spesso viene osservato da molti AA., le MAV rappresentano una vera sfida 
per il neurochirurgo, il quale deve assolutamente valutare quali possibilità offrire al paziente 
in base alle caratteristiche cliniche dello stesso e alle caratteristiche della malformazione. 
Lawton[100] sottolinea come uno dei più grandi paradossi in neurochirurgia sia quello di 
consigliare una gestione conservativa in un paziente giovane che alberga una MAV in sede 
critica e/o con caratteristiche poco “affidabili”. La decisione, in questo tipo di paziente, deve 
essere presa dopo aver valutato il peso rischi-benefici del trattamento operativo: è giustificabi-
le correre il rischio di causare lesioni disabilitanti al paziente (giovane) che compromettano 
sin da subito l'autosufficienza e la qualità di vita, oppure è preferibile scegliere di non trattare,  
aspettando il momento in cui la MAV andrà incontro a rottura, causando un evento emorragi-
co con rischio di complicanze neurologiche sino al decesso? È preferibile rischiare di causare 
un deficit neurologico a breve termine con l'intento di eliminare il rischio di emorragia, oppu-
re scegliere di non trattare, sperando che passi abbastanza tempo da legittimare un deficit neu-
rologico (o addirittura la morte) a distanza di tempo?
Durante la nostra trattazione, abbiamo cercato di offrire una visione che si conformasse 
con gli obiettivi dello studio che andremo a proporre: le opinioni di alcuni AA. circa il com-
portamento da tenersi di fronte a un paziente che alberga una MAV tendono spesso ad essere 
discordanti e in conflitto con opinioni di altri autorevoli AA.
Il nostro studio, sebbene di piccole dimensioni, si propone di confermare la necessità di un 
determinato tipo di trattamento come prima scelta nei pazienti con MAV di grado I-III sec. 
Spetzler-Martin.
In linea con quanto suggerito da Lawton[100] e da moltissimi altri AA., proponiamo un ap-
proccio microchirurgico come prima scelta nei pazienti con MAV di grado I-III sec. Spetzler e 
Martin: la nostra scelta si basa sulla necessità di confermare un'opinione terapeutica fonda-
mentale, in modo da gettare le prime basi che permetterebbero di “standardizzare” il protocol-
lo terapeutico perlomeno per un certo tipo di pazienti. In particolare è necessario focalizzare 
l'attenzione sui pazienti con MAV di grado III sec. S-M: mentre un trattamento microchirurgi-
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co è già largamente affermato in caso di MAV di basso grado (grado I-II sec. S-M), nelle 
MAV di grado III sec. S-M esistono ancora alcune incertezze su quale sia il comportamento 
corretto da tenere, proprio a causa del maggior rischio chirurgico presente in questi pazienti. 
Come precedentemente visto, le MAV di grado III, caratterizzate da dimensioni intermedie e 
sede in area eloquente (S2V0E1), sono quelle a maggior rischio chirurgico: in queste, un mag-
gior numero di opzioni terapeutiche valide è comunque disponibile, sebbene il nostro scopo 
non fosse quello di valutare tecniche alternative alla microchirurgia.
Nel condurre lo studio, abbiamo optato per un trattamento esclusivamente microchirurgico 
in tutti i pazienti con MAV di grado I-III sec. S-M, scelta rafforzata da:
• elevata efficacia di questo tipo di approccio nei pazienti con grado I-III sec- S-M;
• immediatezza di risultati, a differenza del trattamento radioterapico (il quale, a fronte 
di un'efficacia pari o lievemente inferiore, ma ridotta invasività, necessita di un deter-
minato periodo di latenza prima che i risultati si rendano evidenti);
• rischio di complicanze relativamente basso, soprattutto nei pazienti con MAV di basso 
grado.
Di seguito viene riportata la nostra esperienza.
6.2. Materiali e metodi
Lo studio è stato condotto su una coorte di 50 pazienti trattati chirurgicamente in un perio-
do  di  91  mesi  (da  ottobre 
2005  ad  aprile  2013)  c/o 
l'Unità Operativa di Neuro-
chirurgia dell'Azienda Ospe-
daliera  Universitaria  di  Ci-
sanello, Pisa.
I dati anagrafici, clinici e 
terapeutici relativi ai pazien-
ti  sono  stati  raccolti  retro-
spettivamente  tramite  una 
revisione delle cartelle clini-
che presenti in archivio.
Tutti i pazienti che si pre-
sentavano c/o Nostro Centro 
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Fig. 6.2.1: Classificazione di Rankin modificata (mRS, modified Rankin  
Scale) [179], utilizzata per la valutazione clinica pre-operatoria e durante il  
follow-up dei pazienti inclusi nel nostro studio.
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sono stati sottoposti a una completa valutazione neurologica preoperatoria e un valore mRS 
[179] (Fig. 6.2.1) veniva quindi assegnato.
Ulteriori indagini preoperatorie venivano effettuate tramite l'utilizzo delle convenzionali 
tecniche di imaging: i pazienti che si presentavano con emorragia venivano inizialmente stu-
diati con esame TC (con e/o senza m.d.c), mentre pazienti che si presentavano con modalità 
differenti venivano studiati con esame RMN; in tutti i casi, al fine della pianificazione tera-
peutica, veniva effettuato un esame angiografico (angiografia selettiva, superselettiva o DSA).
Grazie agli esami strumentali, la lesione veniva quindi valutata secondo i parametri di di-
mensione, sede (in aree eloquenti o meno), presenza di drenaggio venoso profondo: a questo 
punto veniva assegnato un grado della classificazione di Spetzler-Martin [164]. 
Nel nostro studio sono stati inclusi solo pazienti con un grading I-III sec. S-M, mentre sono 
stati esclusi pazienti con MAV di alto grado: lo scopo era quello di aumentare l'accuratezza 
dello studio, cercando di ridurre la possibilità che subentrino bias negativi (i quali ridurrebbe-
ro la forza dell'indicazione microchirurgica in un determinato gruppo di pazienti).
I pazienti venivano quindi trattati chirurgicamente: pertanto, pazienti trattati con altre mo-
dalità operative sono stati esclusi dallo studio.
L'outcome neurologico veniva infine misurato nuovamente utilizzando la scala mRS.
Non tutte le informazioni erano reperibili: pazienti in cui le informazioni circa le caratteri-
stiche della MAV erano insufficienti, sono stati esclusi.
I criteri da soddisfare affinchè un paziente potesse essere incluso nello studio sono:
• età superiore a 18 anni;
• MAV esclusivamente intracraniche di grado I-III sec. S-M;
• durata del follow-up superiore a 2 mesi.
6.3. Risultati
Con la rigida applicazione di questi criteri, soltanto 36/50 pazienti (72%) sono stati arruo-
lati, mentre 14/50 pazienti (28%) sono stati esclusi.
I  pazienti  sono stati  valutati  tramite  intervista  telefonica o durante visita  ambulatoriale 
dopo revisione delle cartelle cliniche (Tab. 6.3.1.1).
Nel nostro studio sono stati inclusi 25 uomini (69,4%) e 11 donne (30,6%), ottenendo un 
rapporto M:F pari a 2,2:1 (i dati in letteratura riportano un rapporto M:F pari a 1,3:1). L'età 
del gruppo di pazienti in studio è compresa tra 18 e 76 anni, con una media di 40,9 anni e una 
mediana di 38 anni.
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Il follow-up è iniziato in ottobre 2005 ed è terminato in aprile 2013; la durata media del 
follow-up è stata di 51,58 mesi (range 2-91 mesi).
6.3.1. Valutazione clinica
Al momento dell'ammissione, sono state registrate le principali modalità di presentazione 
(Tab. 6.3.1.1).
Circa la metà dei pazienti (17 casi, 47,2%) si presentava con segni e sintomi correlati allo 
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Tab. 6.3.1.1: Dati clinici relativi ai pazienti inclusi nello studio.
Caso n° Anagrafica Sesso/Età Presentazione clinica
1 C.G. M/30 ott/2005 91 mesi deficit neurologico
2 D.D.R. F/58 nov/2005 90 mesi deficit neurologico
3 R.A. F/33 ott/2005 91 mesi Emorragia
4 B.C. F/51 gen/2006 88 mesi Crisi epilettiche
5 I.A. M/27 feb/2006 87 mesi Crisi epilettiche
6 C.F. M/46 feb/2006 87 mesi Emorragia
7 I.E. F/22 ott/2006 79 mesi Crisi epilettiche
8 S.M. M/66 dic/2006 77 mesi Emorragia
9 C.B. F/65 nov/2006 78 mesi Emorragia
10 B.F. M/44 feb/2007 75 mesi Crisi epilettiche
11 L.M. M/25 lug/2007 70 mesi Emorragia
12 C.G. M/36 ago/2007 69 mesi Asintomatico
13 G.C. M/24 set/2007 68 mesi Emorragia
14 F.M. M/54 ott/2007 67 mesi Emorragia
15 G.A. M/23 ott/2007 67 mesi deficit neurologico
16 D.M.A. M/28 lug/2008 58 mesi Emorragia
17 C.G. F/34 feb/2008 62 mesi cefalea
18 C.M. F/25 gen/2009 51 mesi cefalea
19 D.G.S. F/47 apr/2009 48 mesi Emorragia
20 M.N. M/43 nov/2009 41 mesi Emorragia
21 G.A. F/76 ott/2009 42 mesi turbe equilibrio
22 L.J. F/57 dic/2009 40 mesi deficit neurologico
23 C.E. M/36 dic/2009 40 mesi deficit neurologico
24 Z.G. M/66 set/2009 43 mesi Crisi epilettiche
25 T.P. M/67 giu/2010 34 mesi Emorragia
26 T.M. M/41 nov/2010 29 mesi Emorragia
27 M.A. M/40 feb/2011 26 mesi turbe equilibrio
28 B.A. M/24 apr/2011 24 mesi Emorragia
29 G.G. F/18 apr/2011 24 mesi Emorragia
30 G.F. M/19 gen/2012 15 mesi Crisi epilettiche
31 Z.F. M/48 giu/2011 22 mesi Crisi epilettiche
32 G.A. M/35 feb/2011 26 mesi cefalea
33 T.M. M/20 gen/2011 27 mesi Emorragia
34 S.G. M/67 feb/2012 14 mesi turbe equilibrio
35 G.F. M/50 nov/2012 5 mesi Emorragia
36 K.J.A. M/28 feb/2013 2 mesi Emorragia
Data 
intervento
Follow-up 
al 04/2013
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sviluppo di un'emorragia da rottura della MAV.
Nella restante quota di pazienti (19 casi, 52,7%), la sintomatologia era variabile: crisi epi-
lettiche (7 casi, 41,1%), cefalea o emicrania (3 casi, 17,6%), insorgenza di deficit neurologici 
focali (5 casi, 29,4%), turbe dell'equilibrio (3 casi, 17,6%). Soltanto in un caso (paziente n° 
12) (5,8%) i sintomi erano assenti e la diagnosi è stata posta accidentalmente.
In questi 19 casi descritti, la malformazione era ancora intatta ed è stata diagnosticata tra-
mite l'esecuzione di esami strumentali dedicati.
La valutazione delle modalità di presentazione (Fig 6.3.1.1) conferma alcuni dei dati ripor-
tati in letteratura: la presentazione con emorragia rappresenta la principale modalità di presen-
tazione (circa il 50%), seguita da crisi epilettiche, deficit neurologici e altre modalità. Tuttavia 
l'assenza di decessi nella nostra serie conferma l'aspetto per cui l'emorragia intraparenchimale 
da rottura della MAV comporti un più basso rischio di decesso rispetto ad altre patologie cere-
bro-vascolari, sebbene sia comunque presente un buon rischio (RR 6,16) di sviluppare co-
morbidità (valutate come mRS ≥ 3).
Effettuata la valutazione neurologica, è stato assegnato a ciascun paziente un valore mRS 
preoperatorio (Tab. 6.3.3.1): 24 pazienti (66,6%) si presentavano senza o con minimi deficit 
che, tuttavia, non compromettevano le principali attività quotidiane (mRS ≤ 2), mentre la re-
stante quota (12 pazienti, 33,3%) si presentava con deficit moderati o severi (mRS ≥ 3); di 
questi, 4 pazienti (11.1%) avevano un mRS pari a 5.
Nessuno dei pazienti è andato incontro a decesso durante le fasi preoperatorie.
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Fig. 6.3.1.1: Modalità di presentazione e relative percentuali dei pazienti inclusi nel nostro studio.
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6.3.2. Valutazione strumentale
Ciascun paziente è stato, quindi, sottoposto a esami strumentali quali TC, RMN, angiogra-
fia (selettiva o superselettiva) e, tramite questi, sono state dedotte le principali informazioni di 
seguito riportate (Tab. 6.3.2.1).
La sede di ciascuna MAV è stata identificata: in 31 pazienti (86,1%) la MAV era cerebrale 
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Tab. 6.3.2.1: Dati clinici relativi alle MAV considerate.
Caso n° Sede Stato della MAV 
1 MAV rolandica sinistra Intatta
2 MAV tempo-parietale sinistra Intatta
3 MAV occipitale sinistra Rotta
4 MAV temporale sinistra Intatta
5 MAV spigolo frontale sinistro Intatta
6 MAV frontale destra Rotta
7 MAV rolandica sinistra Intatta
8 MAV frontale sinistra Rotta
9 MAV vermiana Rotta
10 MAV temporo-parietale destra Intatta
11 MAV vermiana-paravermiana sinistra Rotta
12 MAV giro cingolato destro Intatta
13 MAV temporo-parietale inferiore sinistra Rotta
14 MAV temporo-mesiale destra Rotta
15 MAV temporo-frontale sinistra Intatta
16 MAV fronto-basale destra Rotta
17 MAV cerebellare vermiana-paravermiana Intatta
18 MAV temporale superiore destra Intatta
19 MAV insulo-lenticolare destra Rotta
20 MAV giro-temporale superiore sinistra Rotta
21 MAV vermiana paramediana sinistra Intatta
22 MAV frontale precentrale sinistra Intatta
23 MAV fronto-polare parasagittale sinistra Intatta
24 MAV frontale paramediana sinistra Intatta
25 MAV precentrale sinistra Rotta
26 MAV parieto-mesiale destra Rotta
27 MAV vermiana-paravermiana sinistra Intatta
28 MAV splenio del corpo calloso a sinistra Rotta
29 MAV fronto-mesiale destra Rotta
30 MAV frontale destra Intatta
31 MAV parieto-occipitale sinistra Intatta
32 MAV temporo-parietale destra Intatta
33 MAV talamo-capsulare destra Rotta
34 MAV precentrale destra Intatta
35 MAV rolandica sinistra Rotta
36 MAV fronto-orbitaria sinistra Rotta
                                                                                                            Capitolo 6: Studio Clinico
e, in questi, era localizzata in aree eloquenti nel 64,5% dei casi (20 pazienti).
In circa 5 pazienti (13,8%), la MAV si presentava in sede cerebellare: di questi pazienti, 
due (40%) si sono presentati con segni e sintomi di rottura e emorragia, mentre i restanti 3 
(60%) avevano una presentazione con turbe dell'equilibrio. Dei pazienti con MAV cerebellari, 
la localizzazione in area eloquente era identificata in tutti i 5 casi.
Identificata la MAV, si passava alla valutazione delle variabili indicate nella classificazione 
di Spetzler-Martin (Tab. 6.3.2.2):
• dimensioni: le dimensioni erano piccole (inferiori a 3 cm) in 22 casi (61,1%), interme-
die (comprese tra 3 e 6 cm) in 14 casi (38,8%) e, infine, grandi (> 6 cm) in nessun 
caso;
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Tab. 6.3.2.2: Parametri di valutazione per l'assegnazione di un grading sec. S-M ad ogni paziente.
Caso n° Dimensioni del nido Eloquenza delle aree circostanti Drenaggio venoso Spetzler-Martin
1 < 3 cm Eloquente Superficiale 2
2 3-6 cm Eloquente Superficiale 3
3 < 3 cm Eloquente Superficiale 2
4 < 3 cm Eloquente Profondo 3
5 3-6 cm Eloquente Superficiale 3
6 3-6 cm Non eloquente Superficiale 2
7 3-6 cm Eloquente Superficiale 3
8 < 3 cm Non eloquente Profondo 2
9 < 3 cm Eloquente Profondo 3
10 3-6 cm Eloquente Superficiale 3
11 < 3 cm Eloquente Superficiale 2
12 3-6 cm Eloquente Superficiale 3
13 < 3 cm Eloquente Superficiale 2
14 3-6 cm Non eloquente Superficiale 2
15 3-6 cm Eloquente Superficiale 3
16 3-6 cm Non eloquente Superficiale 2
17 < 3 cm Eloquente Superficiale 2
18 < 3 cm Non eloquente Superficiale 1
19 < 3 cm Eloquente Profondo 3
20 < 3 cm Eloquente Superficiale 2
21 < 3 cm Eloquente Superficiale 2
22 3-6 cm Eloquente Superficiale 3
23 3-6 cm Non eloquente Profondo 3
24 < 3 cm Non eloquente Superficiale 1
25 3-6 cm Eloquente Superficiale 3
26 < 3 cm Eloquente Superficiale 2
27 < 3 cm Eloquente Superficiale 2
28 < 3 cm Eloquente Profondo 3
29 < 3 cm Non eloquente Profondo 2
30 3-6 cm Non eloquente Superficiale 2
31 < 3 cm Non eloquente Profondo 2
32 < 3 cm Non eloquente Superficiale 1
33 < 3 cm Eloquente Profondo 3
34 < 3 cm Eloquente Superficiale 2
35 < 3 cm Eloquente Superficiale 2
36 3-6 cm Eloquente Superficiale 3
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• localizzazione: la MAV era localizzata in aree eloquenti in 25 casi (69,4%) e in aree 
non eloquenti in 11 casi (30,5%);
• drenaggio venoso: il drenaggio venoso è stato valutato esclusivamente superficiale in 
27 casi (75%) ed esclusivamente profondo in 9 casi (25%). Erano assenti pazienti con 
drenaggio venoso combinato, sia superficiale che profondo.
Il numero di pazienti per ciascun grado sec. S-M erano (Fig. 6.3.2.1 A):
• 3 pazienti (8,3%) con MAV di grado I sec. S-M;
• 18 pazienti (50,0%) con MAV di grado II sec. S-M;
• 15 pazienti (41,7%) con MAV di grado III sec. S-M.
In particolare sono stati valutati più approfonditamente i pazienti con MAV di grado III 
sec. S-M: infatti, basandosi sui lavori di Lawton et al.[100], abbiamo scelto di suddividere i pa-
zienti con MAV di grado III in 3 gruppi: pazienti a più basso rischio chirurgico, pazienti a ri-
schio intermedio e pazienti a rischio chirurgico elevato (Fig. 6.3.2.1 B):
• basso rischio chirurgico: MAV di piccole dimensioni, con scarico venoso profondo, lo-
calizzate in aree eloquenti (S1V1E1): 5 pazienti (33,3%);
• rischio chirurgico intermedio: MAV di dimensioni intermedie, con scarico venoso pro-
fondo, localizzate in aree non eloquenti (S2V1E0): 1 paziente (6,7%);
• elevato rischio chirurgico: MAV di dimensioni intermedie, con scarico venoso superfi-
ciale, localizzate in aree eloquenti (S2V0E1): 9 pazienti (60%).
Infine, grazie alle tecniche strumentali, è stato possibile osservare la coesistenza di aneuri-
smi in 6 pazienti (16,6%): in 5 di essi (83,3%) l'aneurisma era correlato alla presenza della 
MAV (associato), mentre in un solo paziente (16,6%) la lesione era posta in una sede remota 
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Fig. 6.3.2.1: Rappresentazione grafica della percentuale di pazienti, inclusi nello studio, per ogni grado sec. S-
M (A) e, in particolare, dei pazienti con caratteristiche differenti all'interno del grado III sec. S-M (B).
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rispetto alla MAV, per cui è stata definita “indipendente” rispetto alla malformazione vascola-
re.
6.3.3. Valutazione postoperatoria e follow-up
Al termine dell'intervento, ciascun paziente ha accettato di effettuare un esame DSA per 
valutare la completezza dell'intervento.
All'esame angiografico si osserva l'assenza di residui della MAV in 33 pazienti (91,6%), 
mentre è stato osservato almeno un residuo della MAV in 3 pazienti (8,3%).
Alla dimissione, quasi tutti i pazienti hanno aderito a programmi di riabilitazione e fisiote-
rapia per un variabile periodo di tempo.
Al momento del termine del follow-up, sono state valutate le condizioni neurologiche dei 
pazienti, confrontando il valore mRS ottenuto preoperatoriamente con quello ottenuto ad apri-
le 2013 (Tabb. 6.3.3.1 e 6.3.3.2).
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Tab. 6.3.3.1: Comparazione tra lo stato neurologico pre-chirurgico e l'outcome post-chirurgico. Sono inoltre  
riportati altri dati a nostra disposizione.
Caso n° mRS pre-chirurgico mRS attuale Controllo angiografico Aneurisma associato
1 3 1 OK -
2 0 0 OK -
3 2 0 OK -
4 2 1 OK -
5 0 0 OK -
6 2 0 OK -
7 1 0 OK -
8 3 3 Residuo -
9 2 2 OK -
10 0 0 OK -
11 5 2 OK -
12 0 0 OK -
13 5 1 OK -
14 2 3 Residuo -
15 2 2 OK Sifone carotideo sinistro
16 0 0 OK -
17 1 0 OK -
18 2 1 OK NO
19 3 2 OK NO
20 3 0 OK NO
21 1 0 OK Arteria cerebellare postero-inferiore sinistra (clipping)
22 2 0 OK Tratto A1-A2-comunicante anteriore destra
23 2 0 OK NO
24 0 0 OK Arteria sovraclinoidea sinistra (embolizzata)
25 3 2 OK Arteria comunicante anteriore (emb), tratto M1 sx, sifone carotideo sx
26 5 4 OK NO
27 1 0 OK -
28 2 0 Residuo -
29 5 1 OK NO
30 0 0 OK NO
31 0 0 OK NO
32 0 0 OK Arteria paraclinoidea sinistra
33 2 0 OK NO
34 3 0 OK NO
35 3 0 OK NO
36 3 0 OK NO
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Al termine del follow-up, 23 pazienti (63,9%) erano privi di deficit neurologici (mRS = 0), 
mentre 10 pazienti (27,8%) avevano lievi deficit neurologici che non compromettevano l'auto-
nomia dei soggetti (mRS ≤ 2). Solo 3 pazienti (8,4%) si presentavano con deficit moderati o 
severi (mRS ≥ 3); nessun paziente, tuttavia, aveva un mRS pari o superiore a 5.
Paragonando il valore preoperatorio con quello postoperatorio, in quasi tutti i pazienti (35 
casi,  97,2%) si  poteva osservare un miglioramento (23 casi,  63,8%) o una stabilizzazione 
(mRS uguale al valore pre-operatorio) (12 casi, 33,3%). Soltanto in un caso (paziente n° 14) 
(2,8%) è stato riportato un peggioramento del valore mRS preoperatorio: il paziente (maschio, 
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Fig. 6.3.3.1: Rappresentazione grafica dei risultati ottenuti nello studio (vedi Tabb. 6.3.3.1 e 6.3.3.2).
Tab. 6.3.3.2: Risultati ottenuti nello studio: dopo valutazione del mRS nel follow-up, è stato effettuato un  
paragone tra i valori pre-operatori e i valori attuali. Il risultato è un netto miglioramento del mRS attuale  
rispetto a quello pre-operatorio, con un netto aumento dei pazienti con mRS = 0 e una "scomparsa" dei  
pazienti con mRS = 5.
mRS score
0 9 (25.0%) 23 (63.9%)
1 4 (11.1%) 5 (13.9%)
2 11 (30.6%) 5 (13.9%)
3 8 (22.2%) 2 (5.6%)
4 - 1 (2.8%)
5 4 (11.1%) -
6 - -
At presentation n° 
(% )
At late follow up n° 
(% )
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54 anni) si è presentato con emorragia da rottura della MAV, di grado II sec. S-M., localizzata 
in sede temporo-insulare.
Andando ad analizzare i casi con MAV di grado III+, abbiamo riscontrato dati assoluta-
mente sorprendenti: i casi con mRS = 0 erano 7 (77,7%), mentre i restanti 2 casi (22,2%) ave-
vano un mRS = 2. In nessun caso, quindi, il valore mRS era pari o superiore a 3.
In Fig. 6.3.3.2 vengono mostrati i risultati del valore mRS ottenuto nei due gruppi di pa-
zienti (gruppo 1, con MAV di grado I-II sec. S-M, e gruppo 2, con MAV di grado III sec. S-
M). Appare evidente l'assenza di differenze statisticamente significative tra i due gruppi di pa-
zienti (χ2=2,307, p-value>0,05): ciò potrebbe rafforzare l'indicazione al trattamento microchi-
rurgico anche nelle lesioni di grado III sec. S-M, in particolare nei pazienti con MAV ad alto 
rischio chirurgico.
Nessun paziente è deceduto durante il follow-up.
6.4. Discussione
L'approccio chirurgico rappresenta un'arma fondamentale per il  trattamento delle MAV; 
questo  aspetto  si  è  ulteriormente  perfezionato  con  l'introduzione  di  un  approccio  micro-
chirurgico, tramite il quale è possibile giungere sino alla sede della MAV riducendo l'entità 
dei danni provocati al tessuto cerebrale.
Nonostante  ciò,  il  neurochirurgo  non  dispone  ancora  degli  strumenti  necessari  per 
riconoscere in maniera precisa gruppi di pazienti passibili di chirurgia o di altri approcci senza 
che  debbano  essere  fatte  valutazioni  individuali:  questo  potrebbe  aumentare  il  rischio  di 
provocare alterazioni allo status del paziente (emorragia, crisi epilettiche, deficit neurologici 
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Fig. 6.3.3.2: Comparazione del valore mRS (preoperatorio e durante il follow-up) tra pazienti con  
MAV di grado I-II sec. S-M, e pazienti con MAV di grado III sec. S-M.
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focali, decesso) se vengono effettuati errori nel processo di valutazione.
Il nostro studio ha lo scopo di favorire questo processo di valutazione in quei pazienti con 
MAV di basso grado e, soprattutto, di grado intermedio senza, tuttavia, avere la “presunzione” 
di voler eliminare la fondamentale fase di valutazione del paziente da parte del medico.
I risultati sono stati piuttosto soddisfacenti: il trattamento microchirurgico dei pazienti con 
MAV di grado I-III sec. S-M come prima scelta terapeutica ha dimostrato di favorire un buon 
outcome in questi. In particolare è stato ottenuto un miglioramento o una stabilizzazione del 
mRS nel 97,2% dei casi.
Inoltre una resezione completa della MAV è stata ottenuta nel 91,6% dei casi e, durante 
tutta la durata dello studio, non sono stati osservati decessi.
Concentrandosi in particolare sui pazienti con MAV di grado III sec S-M, il nostro studio 
ha voluto  valutare in  particolare il  sottogruppo ad  alto  rischio chirurgico (grado III+).  In 
questi pazienti è stato ottenuto un miglioramento o una stabilizzazione del valore mRS (pari o 
inferiore a 2 in tutti i casi). Anche la resezione è risultata completa in tutti i pazienti: questo 
potrebbe  rafforzare  l'indicazione  a  un  trattamento  microchirurgico  anche nei  pazienti  con 
MAV ad alto rischio (S2V0E1).
Complessivamente, si è osservata una riduzione del valore mRS, ottenuto durante la fase 
preoperatoria,  nel  corso  del  follow-up  (Fig.  6.4.1):  si  osserva  un  miglioramento  o  una 
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Fig. 6.4.1: Andamento del valore mRS durante il follow-up nei pazienti inclusi nel nostro studio.
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stabilizzazione in quasi tutti  i  pazienti  trattati,  ad eccezione di un paziente (in cui è stato 
osservato un passaggio da un valore mRS di 2 a un valore mRS di 3).
6.5. Conclusioni
Dal nostro studio sono emersi dati estremamente utili ai fini della gestione terapeutica dei 
pazienti con MAV intracraniche.
Innanzitutto,  in  linea  con  quanto  descritto  da  Lawton  et  al.[100] e  da  altri  AA.  nella 
letteratura, l'outcome dei pazienti, inclusi nella nostra analisi, con MAV di grado I-II dopo 
trattamento microchirurgico appare buono.
Tuttavia il nostro studio riporta ottimi tassi di successo nei pazienti con MAV di grado III 
sec. S-M: in particolare, a differenza dei risultati ottenuti da Lawton et al.[100], i pazienti con 
MAV di  grado  III  avevano  un  mRS  =  0  nel  77,7%  dei  casi  (vs  51,3%[100]),  mentre  si 
osservavano lievi disabilità (mRS = 2) nel 22,2% dei casi (vs 17,3%[100]). Nella nostra serie 
non sono stati osservati pazienti con mRS > 2, inoltre nessuno dei pazienti seguiti nella nostra 
serie è deceduto.
Nel nostro studio abbiamo perciò osservato che il trattamento microchirurgico comporta un 
miglioramento, nel corso del follow-up, dello stato neurologico: come visto in Tab 6.3.3.1 e in 
Fig. 6.4.1, il valore mRS finale si presenta in quasi tutti i casi pari o inferiore rispetto al valore 
mRS al  momento  della  diagnosi,  segno che  un  trattamento  microchirurgico  tempestivo  e 
efficace può avere seri benefici nei pazienti con MAV.
Il basso numero di pazienti con residuo della lesione, il buon outcome e il basso numero di  
complicanze insorte rafforzano, quindi,  l'indicazione di un trattamento microchirurgico nei 
pazienti con MAV di grado I-III sec. S-M, soprattutto nel caso in cui venga effettuata una 
diagnosi  precoce  della  malformazione:  ciò  porta  a  una  riduzione  del  rischio  di  rottura  e 
conseguente emorragia (aspetti che, nella nostra serie, sono correlati a un RR di sviluppare 
nuove comorbidità pari a 6,16), con rischio di perdita dell'autonomia e forte riduzione della 
qualità di vita del soggetto, oltretutto spesso di giovane età (nella nostra serie 26 pazienti 
(72,2%) avevano una età inferiore a 50 anni). 
Tuttavia, in considerazione del piccolo numero di pazienti reclutati, potrebbero rendersi 
necessari ulteriori studi, di più grande numero, che possano confermare i nostri risultati.
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